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INTRODUCCION

En el inicio de! siglo XXI| en nuestro pais se tienen cada afo 2,3C0,000 nacimientos, de los
cuales se cuentan con alrededor de 2,000 hospitales con servicio de maternidad y un
porcentaje aun importante, del 35 %, sobre todo en las zonas ruraies, son atendidos en el hogar
por una partera empirica.

Uno de los principales problemas que se atienden en México son las afecciones en el periodo
perinatal, con una tasa de 738 por 100,000 nacidos vivos seguidos por las malformaciones
congénitas, de las que las enfermedades cardiacas congénitas ocupan el segundo lugar en
frecuencia, solo superadas por las malformaciones del sistema nerviose central. por o que es
importante el conocimiento y reconocimiento oportuno para poder ofrecer un manejo adecuado
cuando al meédico le toca atender a neonatos que sufren de estas enfermedadecs.

MARCO TEORICO

ANTECEDENTES

El! acumulo de los avances cientificos de las pasadas cinco décadas, en el cuidados de los
ninos con enfermedad cardiaca se ha venido incrementando como una especialidad neonatat. '
A principios del siglo el Dr William Osler escribid en su libro de medicina que las enfermedades
cardiacas congénitas eran de “interés clinico limitadas como en una gran proporcion de casos.
las anomalias no son compatibles con la vida. y en otros, nadie puede realizar el remedio de
estos defectos o incluso aliviar los sintomas”™. Sin embargo:; a principios del ano 55 Gross
realizo exitosamente la ligadura de un conducto arterioso persistente 2n una nina de 7 anos de
edad en el Children*s Hospital en Boston ( con 17 dias de eostancia post-operatorio. 12 de los
cuales fueron por “interés general del caso”). Las expectativas para ninos con enfermedad
cardiaca congeénita ha cambiado dramaticamente para mejoras. Este progreso ha sido
conjugado con los avances en pediatria y cardiologia fetal, cirugia cardiaca, neonatologia.
anesltesia cardiaca, cuidados intensivos y de enfermeria. ®

Los pediatras y neonatdlogos deben evaluar y participar en ! manejo medico inicial de los
neonatos con enfermedad cardiaca congeénita. Es requerido un equipo mulhidisciplinano para
dar tratamiento a éstos pacientes, especialmente cuando son prematuros o con peso menor de
2500 gramos al nacimiento. Sin embargo los neonatos pueden tener un alto riesgo de
mortalidad quirdargica como los mifios mas grandes; los efectos secundanos de una lesion
cardiaca inopearable, pulmon y cerebro puede ser muy severa, y puede resultar en insuficiencia

cardiaca congestiva cionica, trastorno del desarrollo, infeccinnras




frecuentes, cambios vasculares pulmonares iireversibles, retraso en el desarrollo cognitivo, o

deficit neurolégico focal. §

INCIDENCIA
ta enfermedad cardiaca congénita es la mas comun del grupo de anormalidades congénitas,

acontece alrededor del 30 % del total. '¥

El radio de prevalencia en cuanto al sexo es de 2:1 hombres-mujeres EIl diagnostico fetal de
defectos cardiacos congénitos es conocido de rutina. En pafalelo con los avances clinicos se ha
enfocado sobre el entendimiento de las bases moleculares de cardiogénesis y la causa de

defeclos cardiacos congénitos. .
En Meéxico se han reportado que uno de cada 100 recién nacidos vivos padeceh una
cardiopatia congeénita. ¥

Se ha reportado fluctuaciones mayores concernientes en le prevalencia de malformaciones
cardiacas al nacimiento; se estima en un 5.76 a 8 por cada 1000 racimientos en los EUA, 3.97

3-5.7.20

por cada 1000 nacimientos en Canada y 6.67 en Europa.
Existen ocho lesiones comunes que se presentan en un 80% de todos los casos. El orden de

prevalencia en forma descendente defectos septales ventriculares, conducto arterioso, defectos
septales atriales, tetralogia de Fallot, estenosis pulmonar, coartacion de la aorta. estenosis
aortica, y transposicion de las grandes arterias. El otro 20 % esta manifestado por lesiones

cardiaca complejas. 7

ETIOLOGIA
Existe una susceptibilidad genética para la madre de tener un hijo con enfermedad cardiaca

congenita, pero eslo solamente pasa si las causas ambientales ocurren en el tiempo apropiado

durante su embarazo.
Se menciona una tabla de tiempo para que pueda ocurrir la astividad teratogénica y producir las

lesiones variadas y depende del tiempo cuando se forman las paries

del corazon. 7
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Tabla 1: Edad gestacional de alto riesgo para lesion cardiaca congeénita

Enfermedad cardiaca congénita | Dias de edad gestacional 7
Tronco arterioso_ e |18 a 29 diasde gestacion______ "
Defecios atrioventriculares _ |18 a33 dias B L

Defectos seplales ventriculares . 18 a 39 dias_ __ e
Defectos septales atriales v |18 a 50 dias

‘anormalidades de valvula semilunar . . L o
Conducto arterioso y coartacion de la | 18 a GO dias

aorta

Fuente. Incidence, aetiology and recurrence of congenital Heart d . Heart & N Pa 1cs Third ecition

Es frecuente que el nilo con cardiopatia congénita tenga un sindrome qgenetico.
La patologia genetica se divide en cuatro grandes grupos :

1.- Alteraciones cromosomicas, que pueden ser numericas o estructurales

2.- Mutaciones de un solo gen, que siguen un patron de herencia mendeliana

3.- Poligénicas o de etiologia multifactorial

4.- Adquiridas, que pueden ser por la accion de fuerzas mecanicas o por la accion de

mutagenos o teratogenos, que pueden ser por agentes fisicos quinices y/o biolégicos. 3¢ 7
Se conoce que el 8% de las CC corresponden a factores genéticos primarios, un 5% son

debidos a defectos cromosomicos y un 3% a mutaciones de un solo gen: el 2% son
.
consecuencias primarias del medio ambiente. y en el 90% de los casos son el resultado de una

interaccion genético-ambientat. 27

HERENCIA .
Algunas enfermedades como cardiomiopatia hipertrofica obstructiva. defectos septales atriales.
eslenosis aodrtica supravalvar han tenido transmision autosomica dominante. El sindrome de
Marfan es una alteracion con caracter autosdmico dominante. Se ha estimado que muchos
pacientes han tenido evidencia ecocardiografica de dilatacion adrtica o prolapso de la valvula
mitral o ambas; el prolapso de la valvula mitral idiopatico aparenta ser inherente de un modo
autosomico dominante con expresividad variable.

El sindrome de Holt-Oram es causado por un gen autosomico con herencia dominante, la mitad

de los pacientes tienen anomalias cardiacas. comunmente defecto ceptal atrial y ventricular.




Si es un varén o hay cromosomas norméles con fayscies de‘Turrier se trata del sindrome de
Noonan, 1:40 000 nacidos vivos: la CC clasica acompaiiante es’la estenosis valvular pulmonar
pero también hay asociacion con miocardiopatiavy'hibert'ro‘ﬁ{:a,' comunicacion interauricular y
comunicacién interventricular. : S

El 10 % de los pacientes con sindrome de Noonan han mostrado herencia dominante; ademas

cuentan con lesion cardiaca como es la displasia valvular puimonar. 7

ABERRACIONES CROMOSOMICAS

Alrededor del 6-10 % de todos los pacientes con enfermedad cardiaca congénita tienen alguna
aberracion cromosomica; por otro lado el 30 % de los recién nacidos con aberraciones
cromosomicas tienen enfermedad cardiaca congénita y el 40 % de esos tienen defectos
atrioventriculares. Una cuarta parte de todos los pacientes ccn detectos atrioventriculares tienen

sindrome de Down. 27

£n los nifios con Sindrome de Down, cuya incidencia de 1 a GO0 nacidos vivos hace que sea la
malformacion geneética mas comun; desde el punto de vista d2l cardidlogo se presenta en uno
de cada 25 niflos con CC. :

Se considera que hasta el 50% de los nifios con sindrome de Down. cursan con alguna CC;
predominan los defectos del cojinete endocardico y una cuarta parte de estos pacientes tiene
defectos septales atrio-veniriculares o persistencia del condvijcto arterioso. ademas pueden

presentar tetralogia de Fallot. '"%¢7

Es trascendente el diagnoéstico de CC en estos pacientes ya que es la principal causa de
mortalidad temprana con un 44% de fallecimientos en los primeros seis meses.

El colageno tipo VI Ha sido estudiado para identificar la patogeéenesis de los defectos cardiacos
en los ninos con sindrome Down. Los estudios sugieren esa variacion genética en el gene
COLGA1 puede estar asociado con un incremento en la prevalencia de defectos cardiacos. *

Los pacientes con sindrome de Turner, 1:2000 nacidos vivos, hay CC en 16-70; se .debe buscar
intencionadamente valvula adrtica bicuspide. ya que la coarta.:ion de la aorta y la estenosis
aodrtica o ambas. se presentan en edades posteriores en un 20 %.

En la trisomia 18 o sindrome de Edwards, 1:4500 nacidos vivos. practicamente todos los casos

cursan con CC compleja, con comunicacion interventricuiar. Ya que el prondstico es fatal a
4
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corto plazo, con un 30% de fallecimientos en el primer mes y 50% en el segundo mes. el

estudio de la CC es meramente académico ya que no se recomienda medidas terapéuticas.

6-7

Tabla 2: Anomalias cromosomicas comunes,

enfermedad cardiaca congénita.
!

Incidencia

Trisomia 13  (Sindrome

de Patau)

Altcramones cardlacas

ANOMALIAS CROMOSOMICAS

1/ 7000-8000

> 80 %tienen DSV

“Trisomia 18 (Sindrome | 1/ 7000 (mujeres-i> 95 % tienen DSV

de Edwards) .. __ihombres=3:1) . B . o .
Trisomia 21 (Sindrome|1/ G650 40-50 % CAVC, DSV, TOF, DSA,
Down) e PCAL e e
Monosomia X|1/2500 25-45 % Co Ao, valvula adrtica
(Sindrome de Turner) bicuspide ]

‘Sindrome de Noonan

de Holl -Oram_

Sindrome d
Sindrome de Elliscvan-
Crevel

Sindrome de Marfan

TSiND
Sindrome de Alagille

Sindrome TAR
(Trombocitopenia-
ausencia de radio)

Sindrome de Williams

Sindrome de Di-George

SINDROMES ©

‘AD

|/AD, cromosoma 12"

AR
‘| Mutaciones “en el gene
de fibrilina sobre el

cromosoma 15

ROMES DE ETIOLOGIAD
Probablemente defectos
genético uico; AR
Probablemente defecto
genético unico; AR

Tsindrome™ de deleccion

del gene contiguo.
Defecto en el gene de ia
elastina del cromosoma
7.

Sindrome de deleccion
del gene contiguo en el

1{cromosoma 22q)

ASOCIACIONES

CTOS GENETICOS SiMPLES

>~ '50%  Estenosis  vaivular
pulmonar. DSA. C M hipertrofica

“1>'50% DSA, DSV,
!.;O % DSA o atrio comun’

ESCONOCIDA
Estenosis pulmonar periferica

33% TOFy DSV

50-70 %  estenosis  adrtica
supravalvar, estenosis pulmonar
periférica. Co Ao, estenosis

arterial coronaria o renal

IAA, malformaciones del cono
truncal, incluyendo tronco, TOF

i

sindromes y alteraciones asociadas con

0.16/ 1000 _ |50% DSV o ]
CHARGE 50-70% aromalias de”
conotruncal (TOF, Tronco ;
i artericso. doble salida del !
| ventricuio derecho) i
DSV l)vlcclu ﬁ(‘nl'u! VLII'IICID'." "DSA. Defecto <nplal Mral. CAVC Canal aino ventnculat comptens FCH Tetraloga de Fallot, PCA Conducto
A 13, CoAo C doe a 1ml 1. AN Interrupaion del ivco aaaben. AR Autosonuca donunante Al




FACTORES AMBIENTALES

Es muy importante conocer e identificar factores ambientales en espera de prevenir las
exposiciones durante las etapas tempranas del embarazo, como son las drogas, infecciones'y
enfermedades maternas.

Tabla 3 : Drogas que causan anomalias cardiovasculares y sus lesiones.

CARDIOPATIA CONGENITA

DROGAS = e e £

Alcohol Transposicion de grandes arterias;
defectos septales atriales v
ventrlculares conducto arterioso

[ de grandes arterias;
defectos seplales ventriculares v
atriales: conducto artcrioso persistente.

Anfetaminas

Fenitoina Estenosis adrtica y pulmonar; coartacion
de la aorta; conducto arterioso

. B persistente.

Litium Anormalidad de la valvuia tricuspide en:

_ . ____.{la enfermedad de Ebstein L

Hormonas sexuales (estrogeno y Transposmnon de qrandes arterias;

progesterona) tetralogia de Fallol; defecto septal
I ventricular

Fuenle. S'C Jordan, M D. Enviromental factors. Incidence. :e'lology an recurrence of congendal Heart disease

Heart disease in Paediatrncs thud edition
Avroy A Fanaroff The cardiovascular system Neonatal pernatal medicine Cisecases of the fetus and infant Sixth

edibon 1997 1112-1200

Otras sustancias que pueden causar defectos cardiacos son. cocaina, fenitoina. acido
valproico. warfarina. indometacina. 7

Infecciones : El antecedente de Rubéola en la madre nos obliga a descartar estenosis periférica
de las ramas de la arteria pulmonar o persistencia del conducto arterioso; pero otros virus como
el citomegalovirus y herpes virus han mostrado ser teratogénicos. 2%7

Condiciones maternas: El hijo de‘madre con diabetes mellitus, corre el 5% de riesgo de padecer
cardiomiopatia hipertrofica o transposicion de grandes arterias, el hijo de madre con Lupus
eritematoso sistémico liene riesgo de un 5% de padecer bloqueo auriculo-ventricular congeénito

en el feto. 567




HERENCIA MULTIFACTORIAL

La hipotesis de herencia multifactorial sugiere que el material genetico concerniente con el
desarrollo normal del corazon es proporcionado por un nume:o de genes y las anormalidades
de esos genes pueden no ser por si mismos suficientes para causar anormalidades cardiacas,
pero en la presencia de otros factores ambientales los genes predisponen a éstos defectos. B

Al revisar un nino con CC se deben descartar intencionadamente defectos extracardiacos. entre
los cuales, ademas del bajo peso, estan las anomalias del sistema nervioso central, sistema
musculo esquelético, vias urinarias y tubo digestivo. pudiendo coincidir en el mismo paciente
mas de una anomalia. La misma linea de conduc!a es valida para el genetista. que al atender a
un paciente con genopatia, que se sabe eslé asociada a CC. debe descartar esta aun en
ausencia de cuadro clinico en ese momento. * %

La utilizacion del ultrasonido en obstetricia lo ha llevado a ocupar el primer lugar en la
valoracion del bienestar fetal en la consulta prenatal. dada su accesibilidad, reproductibiidad y
et relativo bajo costo. con la ventaja de que al ser un estudio no invasivo permite la valoracion
periodica seriada, con lo que se ha logrado la deteccién de cada vez mayor nuamero de
cardiopatias en el feto. "7 2%

L.a cardiologia fetal es un campo que requiere la experiencia del cardiologo pediatra, cirujano
cardiovascular. perinatélogo, genetista, y neonatélogo. "¢

Lz ecocardiografia felal identifica defectos cardiacos congenites tan temprano como las 11
semanas de gestacion. '

Las indicaciones para la evaluacion cardiovascular fetal son: Una historia familiar de
enfermedades cardiacas congénitas incrementan el riesgo de dafectos cardiacos congenitos en
la poblacion general desde 0.5 % hasta 3 a 14 %.

Se considera este riesgo bajo, sin embargo es necesario realizar tamizaje por ecocardiografia
fetal con la cual se identifica un gran numero de defectos cardiacos congénitos, y
aproximadamente la mitad de las embarazadas son referidas pars esiudio cardiaco feia!l sobre
eslas bases han demostrado gue tienen anormalidades cardiacas. '

Otras indicaciones para ecocardiografia fetal detallada incluyen arritmias fetales durante el
ultrasonido felal general, o evaluacion obstétrica. diabetes materna. exposicion materna a
medicamentos, anormalidades cromosomicas identificadas o anormalidades mayores de otros

organos o sistemas.




Las dos anormalidades mas comunes encontradas en las series fetlales son defectos septales
atrioventriculares y la hipoplasia del ventriculo derecho o izquierdo, que son facilmente
identificados en la revisidn de las cuatro camaras. El tamano anormal de la arteria aorta o
pulmonar causada por una estenosis valvular semilunar o (lujo arterial disminuido ha sido
observado. La estenosis adrtica o pulmonar de grado leve puede ser dificil de identificar si no se
encuentra asociada con tamario arlerial anormal o deformidad alvular dramatica.

Los defectos septales ventriculares grandes son facilmente identificados. particularmente
cuando estan asociados con Tetralogia de Fallot o con defectos septales atrio-venlriculares.
Grandes dificultades son encontradas en el intento de identificar detectos septales ventriculares
de tamafnio mediano o pequerio. ''*

La coartacion de la aorta puede ser muy desalfiante de identificar porque puede no venir
obstruido hasta que el conducto cierre. Sin embargo, la forma mas severa de la coartacion de la

aorta esta usualmente asociada con variaciones graduales de hipoplasia de arco aortico.

Las anormalidades de la vena cava superior o de la vena cava inferior, como cuando hay una
interrupcion de la vena cava inferior se han observado especialmente porque estan asociados

con el sindrome de heterotaxia.

El uso del ultiasonido Doppler ha sido invaluable para la valoracion de regurgitaciones
tricuspidea y mitral. La sensibilidad de la ecocardiografia fetal es entre 60% a 85%. Se han

descubierto falsos negativos en un 26% aproximadamente. '

La mayoria de los nifios con enfermedad cardiaca congénita son identificados al final del
periodo neonatal. En la tabla 4 se muestra por frecuencia las cardiopatias congénitas mas
comunes que se presentan en las primeras semanas de vida. L2s avances recientes en el
diagnostico por imagen, cirugia cardiaca. y cuidados intensivos han reducido et riesgo operativo
para muchas lesiones complejas; la mortalidad hospitalaria siguiendo todas las formas de
cirugia cardiaca ha disminuido significativamente en la década pasada.®




Tabla 4: Frecuencia de distribucion de defectos cardiacos basados sobre la edad al diagnostico.

[(0-6 dias (n=1603) | 7-13 dias (n=311)_] 1.

i

'GA (15 %)_____ | Coartacion (20 %) _ :
SVIH (12 %) DSV (14 %) N
TOF (8%)_ .. ISVIH(9 %) = ___ |Coartacion (12 %) _ |
D-TGA (8 %) _ DTS A(10%) o

TOF(7%) | |PDA(5 %)
_1QUros (42 %)  |Otros (38 %) |

D-TGA = D-Transposicion de grandes artenas. SVIH Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplastco. TOF

Tetralogia de Fallot, DSV. Defecto septal ventricular
Fuente: D C. Fyler, y P. Lang. Neonatal Herat Diseasc.
management of the Newborn. Phiadelphia. hppincctt, 1981

In G A Avery (Ed ), Neonatology. Pathophysiology and

La ruta recomendada para establecer el diagnodstico de CC en el RN es de acuerdo a la
presentacion clinica. que puede ser mediante cianosis central que es la manilestacion de
saturacion arterial de oxigeno reducida, dificultad respiratoria. insuficiencia cardiaca. la
presencia de soplos o arritmias, hiperactividad precordiai, hepatomegalia, palpacion de los

pulsos en las extremidades y perfusion periférica, lo anlerior ¢s importante en pacientes con

enfermedad cardiaca y nos lleva a solicitar un estudio radiologico de térax en proyeccion

antero-posterior y lateral, y a la toma de electrocardiograma (ECG): de acuerdo a ellos se

efectua ecocardiografia, en sus diferentes modalidades; actualmente se cuenta con estudios no
invasivos de medicina nuclear y de resonancia magnetica.
El cateterismo cardiaco ha dejado de ser un método solamentie diagnostico y en la actualidad

se utiliza cada vez con mayor frecuencia como procedimiento teragéutico. 4% 7

Tabla 5: Meétodos de estudio en cardiopatias congénitas

_BASICOS . ESPECIALIZADOS ]
. _|Radiografia =G
Cianosis Tamano del| Eje ‘
e i _|cOF@zZon .
Insuficiencia Vascularidad Crecimienlo de EcocarJlogmha Dopler'
cardiaca - _ cavidades  lydopler-color |
{Soplos Diagnostico:
e | Cateterismo cardiaco
iArntmla Arritmias Terapeullco ‘Medicina |
I e nuclear
‘ ) N T Resonancia magnética




Dentro del tratamiento existen opciones limitadas para manejo de la enfermedad cardiovascular
fetal; en pacientes con arritmias se han administrado muchos medicamentos como digoxina.
flecaidina, verapamil, propranolol, y amiodarona por via de la madre. Se han administrado
esteroides para tratamiento de bloqueo cardiaco fetal causado por Lupus eritematoso sistémico
malterno. En hidrops fetal severo se han administrado medicamentos por puncion de la vena

umbilical.

La cirugia experimental
correccion de hernia diafragmatica. El drenaje de derrame pericardico o excision de teratoma

pericardico puede ser tratamiento efectivo para {etos con insuliciencia cardiaca congestiva

ha sido sucesivamente desarrollada en fetos humanos para la

causada por este raro tumor extracardiaco.
La angioplastia fetal con baldon para estenosis adrtica severa ha sido reportada con buenos

resultados.

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA)

El conducto arterioso es un vaso musculo-elastico situado entre ia arteria pulmonar izquierda y
ia aorta descendente; representa la porcion distal del sexto arco adsrtico izquierdo; durante la
vida fetal es tan grande como la arteria pulmonar y la aorta.

Habitualmente se cierra al nacimiento transformandose en un ligamento. Hay dos lipos de
persistencia del conducto arterioso EI que se observa en el recién nacido de termino, que se
detecta habitualmente en la segunda infancia. que sigue un patron de herencia mullifactorial.
que se observa con mayor frecuencia en ciudades situadas a grandes aituras sobre el nivel del
mar, y la que se considera una cardiopatia funcional. que se presenta fundamentalimente en el
prematuro con insuficiencia respiratoria.

Es la cardiopatia mas frecuente, se considera un caso por cada 1500 nacidos vivos; cuanto
mas inmaduro es el recién nacido mayor es la frecuencia de PCA significativa: en el recien
nacido con peso menor a 1500 gramos se observa en el 30%. »i ! peso es menor de 1000
gramos, hasta en un 80 % y si hay insuficiencia respiratoria se presenta hasta en un 90% de los

casos,! 2678010111431




FISIOPATOLOGIA

En la vidé fetal la- mayor parte del gasto ventricular derechc pasa a la aorta a través del
conducto’ arterioso y solo una pequefia proporcion prosigue hacia los pulmones colapsados.
Con el inicio de la respiracion se aumenta considerablemente el flujo arterial

pulmonar, con una disminucion significativa de la resistencia vascular pulmonar: al mismo
ﬁempo el conducto arterioso experimenta cierre fisiologico seguido de un cierre anatomico en
dos o tres semanas: para el cierre es importante el aumento en la saturacion de oxigeno. La
PCA se debe a factores que interfieren en esta reaccion como hipoxemia. una menor capacidad
del prematuro para reaccionar a los estimulos ductoconstrictores (aita saturacion de oxigeno.
esteroides, hormonas tiroideas, acetil colina, etc.), lo que al acompanarse con insuticiencia
respiratoria con cortocircuito izquierda a derecha. con congestion pulmonar. se intensifica y
agrava el proceso respiratorio y la hipoxemia y puede haber insuficiencia cardiaca.

En el prematuro la falla miocardica es por el cortocircuitc y por tener menor tejido contractil,
menor cantidad de fibras miocardicas y una menor distensibilidad de los ventriculos. de tal
manera que el ventriculo izquierdo maneja el cortocircuito menos efectivamente si se compara
con el RN de término aunque la contractilidad sea normat.’ ? 2 573143

CUADRO CLINICO.

RN prematuro y con insuficiencia respiratoria por SDR. Soplc sistolico en foco pulmonar (59 %).
soplo continuo en "chorro de vapor” (30 %); sin soplo (11 %), prucordio hiperactivo (50 %). thrill

en hueco supraesternal, datos de insuficiencia cardiaca. puisos periiéricos saltones (50 %),
25671114

presion arterial diferencial amplia, falla en el retiro del ventilador.

RX DE TORAX

Datos de SDR (hipoventilacion, imagen de broncograma aéreo que rebasa la silueta cardiaca,

infiltrado micronodular difuso generalizado.

Cardiomegalia de grado variable, crecimiento de la auricula y ventriculo izquierdo., prominencia

de arteria pulmonar, flujo pulmonar aumentado, %7 %1114

EKG:

El EKG refleja la hemodinbmia. Si el cortocircuito es pequeno el EKG es normal (25 %); cuando

el cortocircuito es importante hay: -Ritmo sinusal, el eje del compiejo QRS es normal,

crecimiento de auricula izquierda, - hipertrofia de ventriculo izquierdo por sobrecarga diastolica,

con ondas Q profundas y R altas en V6, sobrecarga sistdiica del ventriculo derecho con
[

-




aumento de voltaje de la onda R, onda.T negativa con ramas simétricas y depresion del

segmento ST en V1 y V2, 56714

ECOCARDIOGRAMA: X )
Dilatacion de auricula izquierda, relacién auricula izquierda/ aorta mayor de 1.2/ 1, sobrecarga
diastolica del ventriculo |zqu|erdo con movimiento exagerado de la pared libre y del septum
interventricular. :

Con doppler y doppler codificado en éolor, ademas de la visualizacidon directa del defecto
mediante un mosaico de colores se puede medir la magnitud del cortocircuito y evaluar la

funcion ventricular. 56714

TRATAMIENTO

Medidas generales : Restriccion de liquidos (60-70 ml/kg/dia): mantener hematocrito mayor de
45 %. correccion de acidosis y alteraciones metabdlicas. uso de diuréticos. digoxina,
dobutamina, dopamina, posibilidad del uso de wventilacion mecanica para mantener un
intercambio gaseosos adecuado. Indometacina 1V 200 mcgr/kg/dia. ibuprofén 1V dosis inicial de
10mg/kg/dia, seguido de 5 mg/kg/dia con intervalo de 24 hrs por 2 dosis. Tratamiento iniciado al
tercer dia de vida.'"% 7103}

Cierre quirgdrgico si no hay respuesta a indometacina o ibuprofén o existe alguna

contraindicacion para su uso y hay repercusion hemodinamica significativa, 5% 783114

COMUNICACION INTERVENTRICULAR
Es una comunicacion anomala entre ambos ventriculos, que puede ser en las diferentes partes

del septum interventricular; de acuerdo a su tamaric puede ser pequena o grande y_ puede ser

unica o mualtiple. 2367 10-14

CLASIFICACION ) .
€1 septum se divide en una porcion membranosa, béquer’ya, de localizacion subaortica y el resto
es la porcion muscular, que se subdivide en : vié dé enlradé porcion trabecular y via de salida
o infundibular. En el 70 % de los casos son pexnnambranosas y en el 30 % son musculares. ''%
5-7-10-14 N . .




INCIDENCIA
Es la mas comun de ias CC aisladas (20 %), sclo superada por la PCA. Se reporta en el 30 %
de los RN con CC. Se considera que la presentan dos de cada 1000 nacidos vivos, "5%7 814

FISIOPATOLOGIA

La repercusion esta dada por el tamanio del defecto (de un cm o mayor se considera defecto
grande) y por el estado de la resistencia vascular pulmonar, que en el RN es elevada, de tal
manera que la insuficiencia cardiaca congestiva se observa hasla las tres a seis semanas del

nacimiento. %74

CUADRO CLINICO
Los defectos pequeiios en general son asintlomaticos y solo se detectan por la presencia de

soplo sistélico en mesocardio.

En los defectos de tamano intermedio son asintomaticos en Ia primera semana; el soplo es
holosistolico, el segundo ruido en foco pulmonar esta acentuado.

En los defectos grandes el soplo es holosistdlico, el segundo ruido en foco pulmonar esta
reforzado y desdoblado o puede haber datos de insuficiencia cardiaca. !
Otras manifestaciones pueden ser : taquipnea, crisis de cianosis, hepatomegalia, ritmo de
galope. estertores, cansancio a la succidon con el consiguiente escaso o nulo incremento

ponderal, "7

RX DE TORAX
Cardiomegalia de grado variable; crecimiento biventricular; crecimiento de .auricula izquierda;

prominencia de arteria pulmonar con boton aodrtico no visible, con a,umen'lo de.la vascularidad

pulmonar.

EKG : : P . o
El EKG refleja la hemodinanfuia. Si el defecto es pequerio el EVKG es normal. Los pacientes con
comunicacion inlerventricul_ar grande presentan: hipertrofia ventricular por sobrecarga diastolica
del ventriculo izquierdo. y sbbrecarga sistolica del ventriculo derecno; crecimiento de auricula

izquierda.




ECOCARDIOGRAMA
En la deteccion de la CIV es recomendable emplear el modo M,B, ’Doppler y Doppler codificado

en color. Se debe identificar la pérdida de una pbrle del septum interventricular, precisar el

lamanio y localizacion de acuerdo a la nomenclatura recomendada.

Hay sobrecarga de volumen de cavidades izquierdas; también se puede medir el grado de

hipertension pulmonar. 1°9%7:8:9-10-14

TRATAMIENTO
En caso de insuficiencia cardiaca se recomienda digital y diuréticos.
La evolucion es hacia el cierre espontaneo en el 15-50% de los casos, fundamentaimente en

5-6-11

los primeros seis meses y esto ocurre con mayor frecuencia
en la mujer. Si persiste la CIV y hay datos de repercusion hemodinamica esta indicado el cierre

quirurgico, entre el primer y segundo aio de vida (15 %)."307-8:1114

COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)
Es una comunicacion anormal entre ambas auriculas. Puede ser anica o mulliple.

CLASIFICACION ) B
Se presenta en diferentes niveles del septum interauricular’.‘CuéndQ el defecto es bajo. cerca
delos cojinetes endocardicos se le denomina ostium primurﬁ: cuando es central, en la tosa oval,
se llena ostium secundum, que es la forma de presenta}:ién "'ma's frecuente: también puede
localizarse en el techo de la auricula, cerca de la desembocadura de la vena cava inferior y a

esta variedad se llama tipo seno venoso, '#%0:7-10-14

INCIDENCIA

Ocupa el tercer lugar de las cardiopatias congénitas, solo superada por la Persistencia del
conducto arlerioso y la Comunicacion interventricular; le cotresponde el 5-10 % de todas las
cardiopatias congeénitas. Raramente se diagnostica en el recién nacido, ya que la gran mayoria
de los pacientes son asintomaticos. Solo el 2 % de los pacientes con CIA se manifiesta con

msuficiencia cardiaca en el recién nacido. "5%7# 1%




CUADRO CLINICO

Cuanvdo se manifiesta en el recién nacido, lo hace con insuficiencia cardiaca,
taquipnea, cianosis a la succion y hepatomegalia.

Existe soplo de eyeccion en foco pulmonar y el segundo ruido puliionar esta

reforzado y desdoblado. 1256714

RX DE TORAX
Cardiomegalia leve, crecimiento de auricula derecha. crecimiento de wventriculo Derecho,

aumento de la vascularidad pulmonar con prominencia de la arteria pulmonar.

ECOCARDIOGRAMA

Visualizacion del defecto a nivel del septum interauricular. los datos indirectos son Ia
sobrecarga diastolica del ventriculo derecho como son la dilatacion del ventriculo derecho y el
movimiento septal paraddjico. Con el Doppler color se observa el mosaico de colores.

TRATAMIENTO
Manejo de la insuficiencia cardiaca, de persistir el defecto se recomienda cirugia a la edad de

cuatro a seis afios de edad. 1267814

TRANSPOSICION COMPLETA DE LAS GRANDES ARTERIAS (TGA)
Es el origen anémalo de la arteria pulmonar a partir del ventriculo izquierdo y de la aorta a partir

del ventriculo derecho. *:57-10-14

INCIDENCIA

Es la principal causa de hospitalizacion por cardiopatia congénita en la primer semana de vida.
es una de las tres principales causas de cianosis e insuficiencia cardiaca en el recién nacido.
Se reporta en el 5-8 % de todas las CC; se presenta en el 0.7 % de los nacidos vivos: mas
frecuente en el sexo masculino en proporcion 3:1, y tiene mayor incidencia en el hijo de madie

con diabetes mellitus." 25714




FISIOPATOLOGIA
La malformacion da como resultado que se formen dos circulaciones paralelas; para [a

sobrevida es necesario su asociacién a CIV, PCA, CIA, o Estenosis de la arteria pulmonar;, mas

del 50 % no tienen CIV ni estenosis pulmonar.

CUADRO CLINICO

Cianosis intensa desde e! nacimiento, insuficiencia cardiaca. soplo sistolico en mesocardio si
hay CIV. Insuficiencia cardiaca-soplo-cianosis no intensa sugieren CIV asociada. Cianosis
intensa-soplo-corazon quieto apoyan a estenosis pulmonar a#sociada. Existe un segundo ruido
pulmonar Gnico y reforzado cuando hay estenosis pulmonar. Region precordial prominente. Se

observa con mayor frecuencia en el fetopata diabético. V571

RX DE TORAX
Cardiomegalia de moderada a severa (forma de huevo). pediculo vascular angosto, flujo

pulmonar aumentado. Cuando se asocia a estenosis pulmonar no hay cardiomegaiia v el flujo

pulmonar esta disminuido.

ECOCARDIOGRAMA P
En el 80 % la aorta se situa anle'rior.yva la derecha de la arteria pukl‘monar;’-EI-diagnOstico se

basa en la identificacion de las grandes arterias, en donde el vaso anterior es la aorta y se
origina del ventriculo derecho y el vaso posterior es la arteria pulmonar y se origina en el

ventriculo izquierdo.
Se debe valorar la circulacion coronaria, imprescindible en la valoracion quirargica.

TRATAMIENTO

Digitalicos. diuréticos, bicarbonato. Cateterismo cardiaco para septostomia (maniobra de
Raskind). posteriormente se realiza correccion anatomica (Jatene), que se debe realizar en las
primeras 3 seimanas de vida. Otra alternativa es la correccion fisiologica. mediante la operacion

de Senning o Mustard, que permiten la inversion del flujo a nivel auncular, 5 7814

SINDROME DE VENTRICULO I1IZQUIERDO HIPOPLASICO (SVIH)
Malformacion congénita del corazon con presencia de hipodesar:ollo de la auricula izquierda.

de la valvula mitral, dei ventriculo izquierdo y de 1a aorna.




INCIDENCIA
Ocupa el primer lugar como causa de lnternamlento en lnglalena por cianosis e ansuflmencua
cardiaca en la primera semana de vnda en donde ademas ocupa el cuarto

lugar entre las cardiopatias congennas. Se presenta en el 0. 036 % de los nacidos vivos. En

México ocupa el quinto lugar como causa de CcC.
Es mas frecuente en el hombre en proporcton 2:1..Es responsable del 25 % de las Muertes por
CC en la primer semana de vuda y del 15 % de las defunciones por CC en el primer mes. ""2:5%7

8-10.14 s

FISIOPATOLOGIA :
La vida depende de Ia permea

mleraurlcular

dad del conducto arterioso y del tamano del defecto septal

CUADRO CLINICO
Aparememente sano al nammlento. pero al cierre del conducto arterioso se presenta: choque y

palidez, sintormas resplralonos‘ c:anosns leve, laquncardla con ritmo de galope. cardiomegalia y

hepatomegalia, no soplos.

RX DETORAX
Cardiomegalia progresiva, hipertension venocapilar pulmonar.

ECOCARDIOGRAMA

Se observa : 1.- Raiz aortica pequeria, habitualmente menor de 5
del ventriculo izquierdo ( en diastole menor-de 9 mm o una cavidad virtual ). 3.- Aumento del
diametro interno del ventriculo derecho. 4.- Ausencia o restriccion imporiante de la valvula mitral

mm. 2.- Hipoplasia exirema

(tamano menor de 5 mm).

TRATAMIENTO
Prostaglandina E1 para mantener permeable ¢l conducto arterioso, medicamentos inotropicos.

bicarbonato de sodio, ventilacion mecanica.

Manejo quirargice en la primera fase operacién de Norwood y moses después la operacion de

Fontan, otra opcion es el transplante cardiaco. '"%78 %4




TETRALOGIA DE FALLOT (TF)

Consiste. en:una comunicacion
pulmonar, cabalgamiento ‘de la valvula aortica, sobre el seplurri y cursa con hipertrofia de

interventricular subadrtica, estenosis valvular e infundibular

ventriculo derecho. -2%6:7-8-10-14

INCIDENCIA . .
En el recién nacido ocupa el 7 % de las CC. En el nifio mayor el 10 % de las CC. Se puede

asociar a coartacion de la aorta o a persistencia del conducto arterioso.

FISIOPATOLOGIA
La alteracion fundamental esta condicionada por el grado de obstruccién al tracto de salida del

ventriculo derecho y por el tamano de la comunicacion interventricutar. La presion del

ventriculo derecho se encuentra elevada a niveles sistémicas lo que ocasiona cortos circuitos

derecha-izquierda, con la consiguiente desaturacion de la circulacion sistemica. Los
mecanismos compensatorios de la hipoxemia incluyen estimulacion simpatica. compensacion
respiratoria, cambios en el transporte de oxigeno con policitemia,. el desarrollo de circulacion

colateral y alteraciones en el sistema nervioso central.

CUADRO CLINICO
Cianosis de grado variable (lechos ungueales y mucosas)., sopl2 sistolico en foco pulmonar,

segundo ruido en foco pulmonar disminuido o ausente, crisis de hipoxia. aumento de Ia

cianosis, insuficiencia respiratoria, pérdida del conocimiento.

RX DE TORAX

Corazén de tamano normal,
redondeado (imagen en zapato sueco), flujo pulmonar dlsmmu:do, boton aoruco prommente y

segmento de la arteria pulmonar excavado apex Ievantado y

en el 25 % de los casos el arco adrtico esta a la derecha.;

ECOCARDIOGRAMA
Se muestra desplazamiento anterior del:;
de salida del ventriculo derecho. Se observa 1a’ comunicaciéon interventricular yla hnpoplasm del

ptum infuﬁdibular que producé obstruccion al tracto

anillo y del tronco de la arteria pulmonar.
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TRATAMIENTO

Manejo meédico con tratamiento de la acidosis, sedacion para disminuir los requerimientos de
oxigeno. En algunos casos se utiliza bloqueadores del tipo propranolol.

Manejo quirurgico: Correccion total que incluye el cierre de la ClIV, liberacién de la es(enosis
infundibular y valvular pulmonar. EI tratamiento paliativo consiste en valvulotqmia pulmonar

seguido meses después de la correccion definitiva. %7814

COARTACION AORTICA (CoAo) .
Es un estrechamiento del istmo de esta arteria. que es el sitio de union enire‘el cuarto arco

aortico y la aorta dorsal del embrion, distal al origen de la artena subclavia iiquiekrda.;v

CLASIFICACION

Grupo 1: Pre-ductal o tipo infantil. Se caracteriza por hipoplasia tubular del istmo de la aorta. en
la que e! flujo sanguineo de la mitad inferior del cuerpc esta dado por sangre desaturada
proveniente de la arleria pulmonar a través del conducto arterioso. Se puede acompariar de
otras anomalias cardiacas.

Grupo 2: Yuxtaductal o post-ductal o tipo adulto. Se caracteriza por ura obstruccion en forma
de diafragma en la pared posterior de la aorta, distal al conducto arterioso. E! flujo sanguineo de
la mitad inferior del cuerpo esta dado por sangre oxigenada procedente de corazdn izquierdo.

Se asocia a genopatias como sindrome de Marfan, Turner, etc. 1'% 7-8-10:14-19

INCIDENCIA
Ocupa entre el quinte y séptimo lugar como causa de CC. Se presenta en el
menores de un ano con CC y en el 13-17 % de los recién nacidos que fallecen de CC.

7.5 % de los

FISIOPATOLOGIA
La hemodinamia esta influenciada por la rapidez del ciernre del conducto arterioso., por la

resistencia vascular pulmonar y por el grado del cortocircuito det conducto, foramen ovaly CIV.




Cuando se cierra el conducto arterioso y disminuye la resistencia vascular pulmonar, con lo que
disminuye la perfusion de aorta descendente, lo que desarrolla una diferencia de presion entre
la arteria pulmonar y aorta, ya que la sangre fluye principalmente a los pulmones y en una
menor proporcion a la circulaciéon general a través de un conducto arterioso estrechado.

La insuficiencia cardiaca congestiva es por la sobrecarga del venltriculo izquierdo, la perfusion

de las extremidades inferiores esta disminuida y hay acidosis metabolica. %% 7814

CUADRO CLINICO
Insuficiencia cardiaca severa y precoz (menores de 6 meses) 78 %,; cianosis diferencial 53 %.

pulsos femorales débiles o ausentes 75 %, pulsos braquiales aumentados (gradiente sistdlico
mayor de 20 mmHg en un 75 %), hipertensiéon arterial en extremidades superiores 33 %, soplo

holosistolico 85 %. disnea 55%., diaforesis 45 %, segundo ruido pulmonar desdoblado, ritmo de

galope, hepatomegalia congestiva.

RX DE TORAX
Cardiomegalia importante, flujo pulmonar aumentado de tipo venoso (hipertensiéon venocapitar).

arco de arteria pulmonar prominente. el signo de Roessler se observa después de los 6 afos de

edad.

ECOCARDIOGRAMA
Se observa el ventriculo derecho dllalado. la-arteria pulmonar dilatada. Las dimensiones del

ventriculo izquierdo estan en los limites, mfenores de normahdad En las toma supraesternal se

observa la zona de coartacién. El Doppler cqlor permite ver el "ujO tu’bulento en la zona.

TRATAMIENTO 3 . i TR
Restriccion de liquidos, digital, -diuréticos’y; pryc}s'téglangliné”E*.,' para mantener permeable el

conducto.
Tratamiento quirurgico plastia de la arteria subclavia izquierda, anastomosis termino-terminal.

parche de Dacrdn, cierre de conducto arterioso y bandéjev de la arteria pulmonar en los casos

complicados. '-%67-8-1¢
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Dilatacion simple con balon sin embargo algunos necnatos presentan un alto riesgo de re-
estenosis temprana. Cuando eslo pasa se han reportado cabos en los que es necesario la
colocacion de un stent a lraves del segmenlo coartado como medida paliativa de emergencia y

posteriormente realizar cirugia correctiva con anastomosis termino-terminal. 2425

ATRESIA PULMONAR GON SEPfruM INTERVENTRICULAR INTACTO (AP)
Se caracteriza por atresia de’la valvula pulmonar, asociada a septum ventricular integro y a
grados variables de hipoplasia del ventriculo derecho’y de la vatvula tricuspide. 7814

CLASIFICACION . :
Segun el grado de hipertrofia del ventrlculo derecho. En un grupo esta permeable Ia porcion de
entrada, la trabeculada y la de salida, que es la forma menos grave Otro grupo muestra
ausencia de la porcidn trabeculada, Olro muestra solamenle ia porcion de entrada del venlruculo

derecho. 1-2-5-6-7-12-14

INCIDENCIA <

Es una de las causas mas frecuentes de cuanosns y. dlsmmuc'on del flujo pulmonar en el recién
nacido. Es responsable del 2.5 a 4. 5 % de las CC en el RN y del 1 % de todas las cardiopatias
cangénitas. i i : ) : .
Se ha asociado a arco adértico en‘:"el:lado‘,derrecho y conexion ventriculo-coronaria con .o sin
estenosis arterial coronaria asociada. Estos - pacientes son de allo riesgo porque la
descompresion de la hlper(enSlon del ventriculo derecho puede provocar isquemia del

miocardio ventiicular derecho 6 |zqwerdo 1-2:6-7-12-14

FISIOPATOLOGIA g

Al no haber paso de sangré del. ventriculo derecho a la arteria pulmonar hay regurgitacion
sanguinea a la auricula derecha 'Y poOr una comunicacion interauricular pasa a la auricula
izquierda, ventriculo izquierdo y aorta. Es necesaria la existencia de PCA nutriendo a las ramas
de la arteria pulmonar. Puede existir comunicacion sinusoidal intramiocardica entre el ventriculo

derecho y los ostium coronarios permitiendo tambien un cortocircuito derecha-izquierda.




CUADRO CLINICO :

Cianosis ‘severa y progresiva desde el nacimiento,  crisis ‘de _hipoxia. insuficiencia cardiaca,
acidosis: metabdlica, segundo ruido pulmonar tnico, puede,habei' soplo de PCA en la tercera
parte de los casos, soplo holosistolico de in:sufi'ciencia tricus‘pidee‘a,‘puls“o»; periféricos normales.

RX DE TORAX s o :
Sin cardlomegaha' algunos con ‘gran cardlomegalla por dllatauon de auncula derecha flujo

pulmonar dlsmmundo, cono de la arteria pulmonar excavado, aorla desenrollada

EKG . : : .
Ritmo sinj.:sél con »int_ervalo' PR f\'o‘rmal. eje eléctrico entre + 60 a 120 grados, crecimiento de
auricula derécha;’: con ondas P acuminadas en D2 y aVF. Crecimiento de ventriculo izquierdo
con rS y S profundas. en V1 y QRS o RS en V6. Cuando hay hipoplasia marcada del ventriculo
derecho hay rS en V1 o Rs en VG.

ECOCARDIOGRAMA

Se observa la valvula pulmonar atrésica el ventricule derecho pequeno (85-90 % de los casos).
de regurgitacion a traves de la tricuspide, la dilatacion de la auricula derecha. auricula izquierda
y ventriculo izquierdo. Los grandes vasos estan normalmente relacionados. Se muestra la falta
de continuidad del ventriculo derecho hipoplasico, y la arteria pulmonar. En algunos casos se

pueden visualizar los sinusoides del ventriculo derecho a la aorta.

TRATAMIENTO
Control de las crisis de hipoxia, sedacién, gluco-alcalinos IV. Se debe realizar cateterismo
cardiaco urgente para confirmar el diagnodstico y para practicar sepiostomia auricular con baton

de Raskind.

Posterior a la estabilizacion se aconseja fistula sistémico-pulmonar de tipo subclavio-pulmonar (
Blalock Taussig ) o aorto-pulmonar (Waterston).

Esla indicado cl uso de prostaglandinas E1 para mantener permeable el conducto arterioso.
7-H-14
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PRONOSTICO
La asociacién-con otras anormahdades como. son arco adrtico a la derecha con: conexion

ventriculo-coronaria, - tienen un: pronésuco pobre y. el diagnodstico temprano de tipo prenatal,

ayuda a los padres a decidir la lermmacxon del embarazo. '?

ATRESIA TRICUSPIDEA (AT) .
Se considera como un smdrome ‘que cons:sle en la ausencia de conexion auriculo-ventricular
derecha, hipoplasia o ausencia ‘del ‘ventriculo derecho. desarrollo anormal del septum
interventricular con conexiéon normal o anormal de las grandes arterias y puede haber estenosis

o atresia pulmonar.

CLASIFICACION

Tipo I. Atresia tricuspidea con arterias bien conectadas-86 %.

a).- Con atresia pulmonar sin CIV- 5§ %

b).- Con estenosis pulmonar o subpulmonar y CIV-22.5 %

c).- Con vaivula pulmonar normal y gran CIV-58.3 %.

Tipo lI: Atresia lricuspidea con transposicion de las grandes arterias- 14 %
a).- Con atresia pulmonar y sin CIV-2.5 %

b).- Con estenosis pulmonar o subpulmonar y CIV-5% -.

c).- Valvulas pulmonar normal y gran CIV — 6.5 %

INCIDENCIA

Es la responsable del 1-2 % de las cardiopatias congeénitas en el recien nacido. Ocupa el 3% de
ios reportes de autopsias en estos pacientes y el 5% de los nifnos con cardiopatia congénita
ciandtica. 59714 |
FISIOPATOLOG!A

Las diferencias hemodinamicas de los diferentes l'ipos ahatémicos estan en relacion al tamano
de los defectos auricular y ventricular y al gradc de la estenosis pulmonar. Otro factor es la
disminucion progresiva de comunicacién interventricular. El ventriculo izquierdo funciona como
bomba para ambas circulaciones ya que ia auncula izquierda 'ecnbe la sangre sistémica y la de

la circulacion pulmonar.




La sobrecarga de volumen es transmitida al ventriculo izquierdo con dilatacién, elevacion del

volumen diastdlico final'y dlsmlnucwn ‘de la fraccion de eyecclén lo que condlcnona disfuncion

del ventriculo izquierdo por sobrecarga cronica. "567-14

CUADRO CLINICO 2
Un 66 % inicia la smtomatologla desde la etapa ‘de recuen nacndo Cianosis intensa desde el
nacimiento 50 %. Crisis de hipoxia 89 %. lnsuﬁctencna card:aca en el nifo mayor de 6 meses.

Primer ruido uUnico por ausencia del componenle mcuspldeo Segundo - ruido pulmonar

disminuido de intensidad. Soplo holosnslollco mesocardico ( de ta ClV) Ocasionalmente soplo

continuo ( de la PCA ). Pulsos narmales.

RX DE TORAX k
Cardiomegalia 85 %. Flujo pulmonar disminuido 55 "/a. aun1emado 27.5 % y-normal 17.5 %.

Segmento de la arteria pulmonar recto: o excavado Borde derecho del corazon recto
{yuxtaposicion de las orejuelas 7 %). Arco aomco ala derecha 10 %.

EKG
Ritmo sinusal, caracteristicamente el eje eléctrico desviado a la extrema izquierda (de O a — 90

grados)- 94 %.
Crecimiento de auricula derecha con ondas P picudas en D2, con un primer modo mas alto que

el segundo sobre todo en D2 y D3- 58 %. Crecimiento de auricula izquierda en el 47.5 %.

Crecimiento del ventriculo izquierdo en el 96 %, con rS en V1 y QRS en V6. cononda T alta y
acuminada en V4-V6 como traduccién de la sobrecarga diastolica del ventriculo izquierdo. Si

hay transposicion de grandes vasos o hipertension pulmonar, hay onda R en V1. Bloqueo de

rama izquierda del Haz de Hiss en 9 %, y de rama derecha (5 %).

ECOCARDIOGRAMA .

En el modo M se observa la ausencia de registro de la valvula tricuspide y la dilatacion de las
cavidades izquierdas. En: modo B desde ia toma  subxiloidea se mide el tamano de la
comunicacion inierauricular. que es de ayuda para el cateterismo con septostomia y valorar los

resultados de ésta. La proyeccion de cuatro camaras permite valorar el tamano del ventriculo




derecho, la ausencia de la valvula tricuspide, el movimiento incrementado de la valvula mitral y

el defecto del septum trabecular

TRATAMIENTO
Méedico : De las crisis de hipoxia, oligohemia pulmonar, de la insuficiencia cardiaca.
Quirdrgico : En el lactante es paliativo con septostomia auricular (Raskind). en hipertension

pulmonar el bandaje de la arteria pulmonar. Se utiliza fistula sistémico-pulmonar de tipo

Waterston (aorta ascendente con la arteria pulmonar derecha ) =n el menor de tres meses; de
los 3 a 12 meses se utiliza Blalock-Taussig (arteria subclavia con arteria pulmonar izquierda).
LLa cirugia definitiva es mediante la operacion de Fontan, que se recomienda alrededor de los 4

anos de edad. 7814

ANOMALIA DE EBSTEIN
Se caracteriza por valvas tricuspideas adheridas anormalmente al septum; las valvas afectadas
son la septal y la posleror, que presentan diversos grados de deformidad y desplazamienlo

hacia el interior del ventriculo derecho.

INCIDENCIA
Se considera rara en el RN. La incidencia varia de!l 0.3 al 0.6%. . Es la responsable del - 1%de:

todas las CC. En el RN se detectan los casos severos con gran cardiomegalia y cianosis. En
neonatos puede coexistir con atresia pulmonar. Hay comunicacion interaricular en mas del 70%

de los casos, "*%7-14 T T T T T e

FISIOPATOLOGIA
El desplazamiento de la m'oplantacuon d
dilatacion de la auricula derecha. La porcton auncuhzada functona como

la valvula tncusptde produce |nsuhc1encna lrlcuspldea Y

cavidad ventricular,

lo que produce ‘cortocircuito de derecha a izquierda, a nivel del foramen
oval y con esto se reduce el flujo pulmonar. :




CUADRO CLINICO . -

Cianosis mlensa. Insuﬁmencna card|aca congesnva Soplo sistdlico tricuspideo (de insuficiencia).
Es caracleristico  un rllmo de cualro tnempos por: Primer y segundo ruidos desdoblados,
segundo ruido dlsmmu:do o maudlble. ruido chasqueante en la protodiastole, ruido atrial, pulsos

debiles, higado palpable, en ocasiones pulsam.

EKG

Ritmo  sinusal. Eje eléctrico a la derecha(+90 a +120 grados). Crecimiento importante de
auricula derecha, con ondas P altas y acuminadas, hasta de 7mm (en ocasiones el voltaje es
igual o mayor al complejo QRS). Intervalo PR alargado por ensanchamiento de la onda P. En
precordiales derechas en 50% hay ondas q hasta V4, que casi siempre se siguen de una onda
R con onda T negativa o difasica. En V1 hay poco voltaje de la R (no excede de 11mm). En V1
si la R es alta hay la sospecha de lesion asociada, mas comunmente obstruccion a la salida del
ventriculo derecho. Blogueo incompleto de la rama del haz de Hiss. Wolff - Parkinson - White
tipo B en el 25% de los casos. Taquicardia auricular paroxistica. Fiitter o fibrilacion auricular en

el 25% de los casos.

ECOCARDIOGRAMA

En la toma apical o subxifoidea de cuatlro camaras se observa dilatacion importante de la
auricula derecha, con desplazamiento hacia el septum trabecular de la valva septal de la
tricuspide; se observa el ventriculo derecho pequeno.

Al Doppler color: a) cortocircuilo derecha-izquierda a nivel auricular. b) regurgitacion

tricuspidea.

TRATAMIENTO

Medico: ElI manejo de la insuficiencia cardiaca y crisis de hipoxia con dlgnal diuréticos,
glucoalcalinos IV, oxigeno. :

Quirtrgico: El cierre del orificio atrioventricular derecho, la .‘ormacién*der_un.a" comunicacion
interventricular amplia y una fistula aortopulmonar adecuada ‘peh"ni:en una evolucién

favorable para correccion meses después con la tecmca de Fontan Una alternatlva terapéutica

es el transplante cardiaco,!-57-8:14-29
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CONEXION ATRIOVENTRICULAR UNIVENTRICULAR(VENTRICULO UNICO)
Entidad en la cual ambas auriculas estan conectadas en su mayor parte a una sola cavidad
venmcular. que posee porcion sinusal y lrabecular blen desarrolladas y que se denomina

ventriculo - principal; - puede existir ‘una camara accesona o rudlmentana cuya caracterlshca
~1-6.7-14 29

principal es carecer de porcuon smusal o ser mcompleta

CLASIFICACION i
Existen cuétro subgrupos:‘a) Tipo
10%. d)'Tipb‘comun 7%, "e0TA429

NCIDENCIA
Representa el 4% de todas las CC en el RN y el
CC que mas _frecuentemkenle sé asocia a lqs smdromes ‘de asplen

Y% de; todas Ias nomalxas cardiacas. Es la
y pohesplema‘ i

FISIOPATOLOGIA :
Esta dada por el grado de mezcla de la sangre venos
asi como por la presencia y grado’ de ‘esténosis pulmonar. 'Si el paciente’ liene estenosis

pulm nar, y sustemlca en esta cavidad

pulmonar hay hipoflujo pulmonar. I
Si no hay estenosis pulmonar hay hipertension pulmonar ya que la arteria pulmonar se enirenta

a presiones sistémicas.

EKG

Ritmo sinusal. Eje eléctrico a la izquierda en camara principal izquierda y trabeculado a [a
derecha . Crecimiento de auricula derecha con ondas P picudas o de auricula izquierda. Tipo
izquierdo con camara rudimentaria normalmente relacionada hay crecimiento del ventriculo
izquierdo; en posicion indeterminada. in V1 con Rs, QRS. qR o RS (crecimiento del ventriculo

derecho). Disociacion entre el plano frontal y horizontal.

ECOCARDIOGRAMA

Se observa una sola cavidad ventricular, ya sea principalmenie izquierda o derecha(75% o mas
del area), con la presencia o no de una camara rudimentaria2{25% o menos). Se ven los datos
de la estenosis pulmonar o de la hipertension pulmonar, asi como el crigen de aorta y de la

arternia pulmonar.




TRATAMIENTO RN
Manejo méaiéo deyla insuficiencia cardiaca, crisis de hipoxia. Se debe cateterizar al sospechar
el diagndsﬁi:b pa{'a conﬁrméf!o y. practicar fistula sistémico-pulmonar como cirugia paliativa en
los casos ‘dé hippflujo,pulmonar y bandaje de arteria pulmonar en los casos de hipertension
pulmonar. La coryecclén definitiva es la septacion ventricular, Fontan o transplante cardiaco
(alrededor_c'ie‘los 30 .meses de edad). 1782

CONEXION ‘ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES (CATVP)

Malformacion en la cual todas las venas pulmonares en lugar de llegar a la auricula izquierda lo

hacen al lado derecho, ya sea a nivel cardiaco o sistémico.

CLASIFICACION
Se basa en criterios embriologicos. Tipo | :Supracardiaco. Vena cava superior, cayado de la

vena acigos. vena innominada y vena cava superior izquierda persistente-50%. Tipo Il..
Cardiaco. Seno coronario o directamente a la auricula derecha 20%. Tipo IlIl.: Infracardiaco.
Vena porta, venas hepaticas, ducto venoso, venas gastricas, vena cava inferior -20%. Tipo V..
La conexion anomala se hace en dos o mas de los tres primeros niveles mencionados —10%. '

6-7-14.29

INCIDENCIA
Se presenta en el 2-4% de las CC en el RN y en el 1% de las CC en edades posteriores.

FISIOPATOLOGIA
Al estar conectadas las venas pulmonares a! lado derecho del corazon la auricula derecha

recibe tanto el gasto sistémico cono el retorno venoso puimonar, con la consiguiente
sobrecarga de volumen a la auricula derecha, ventriculo derecho y arteria pulimonar con

hipertension pulmonar. Para que exista flujo a las cavidades izquierdas es a traveés de una
1-

conunicacion inter-auricular; habitualmente las cavidades izquierdas estan hipodesarrolladas.

5 6-7-14 29




CUADRO CLINICO

Cianosis desde el nacimiento. Taquipnea y dificultad en alimentacion al ﬁnal del primer mes.
Insuficiencia cardiaca congestiva alrededor del sexto mes. Soplo de eyeccuon en foco pulmonar
Segundo ruido desdoblado y reforzado. Pulsos normales.’ infra- dlafragmahco hay obs(rucc:on al

flujo con cianosis intensa y edema agudo pulmonar temprano. '"567-14-29

RADIOGRAFIA DE TORAX .
Supracardiaco: Cardiomegalia de moderada’ a severa de aspec‘o globoso. Pedlculo vascular

ensanchado. Segmento de arteria pulmonar prominente (fgura en 8'o muneco de meve)

Hiperflujo pulmonar.

Infracardiaco: Sin cardiomegalia. Pediculo vascular angosto. Hiperlensién venocapilar

pulmonar.

EKG
Ritmo sinusal.

con P altas y acuminadas en D2 y V1.
TR" o sRR’'en el otro 50% por sobrecarga diastolica o mixta. Fuerzas izquierdas disminuidas.

Complejos QRS polifasicos en D2, D3, aVF-27%.Puede haber onda T negativa en precordiales
izquierdas. Son frecuentes arritmias auriculares. Puede haber bloqueo auriculo-ventricular de

Eje eléctrico a la derecha (+90 a 180 grados). Crecimiento de auricula derecha
Hipertrofia del ventriculo derecho con qR en V1 (50%),

primer grado. Puede haber bloqueo de la rama derecha del haz de Hiss.

ECOCARDIOGRAMA
Supracardiacos: Subcostal eje largo. Muestra auricula izquierds pequena sin conexion con
venas pulmonares; el tronco colector se observa posterior a auricula izquierda. En la vista

supraesternal se observa la vena cava superior y la vena innominada dilatadas. La vena vertical

drena a la vena innominada.

Cardiaco: Vista subcostal eje largo. Muestra el seno coronarib diiatado,al cual drenan las venas
pulmonares (Doppler color informa el flujo).
Infracardiaco: Vista subcostal sagital. En barrido muestra que una estructura vascular (vena
vertical). entre la vena cava inferior y la aorta desciende a traves de 1a traquea; el Doppler color
1-6-7-14-29
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la muestra en rojo.
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TRATAMIENTO
Manejo medico de la insuficiencia cardiaca. Cateterizarse de m’nedlato en cuanlo se sospeche

el diagndstico para realizar septostomia auncular (Rasktnd) El manejo quirargico “definitivo

consiste en la anastomosis del tronco venoso colector:a la aurlcula izquierda y el cierre de la

comunicacion interauricular, 1-567-8:14-29

ESTENOSIS AORTICA (EA)

La estenosis de la valvula adrtica es un espectro de malformacuones desde una valvula adrtica

bicuspide a estenosis valvular adrtica critica con pobre diferenciacion de la valvuia,
La estenosis adrtica tienen in Giero un gran impacto hemodinamico, los neonatos tienen

hipertrofia de ventriculo izquierdo.
La obstruccion leve a moderada es bien tolerada in utero y postnatal con mantenimiento de una

buena funcion sistolica del ventriculo izquierdo. Sin embargo, con obstruccidn severa el

ventriculo izquierdo puede desarrollar dilatacion y disfuncion significativa.
Este grupo de pacientes que dependen en la elapa postnatal de permeabilidad del conducto
arterioso: una proporcion significativa del flujo sanguineo sistémicc se suple por el cortocircuito

a traveés del conducto arterioso desde la arteria pulmonar a la acrta. V7142

CUADRO CLINICO
Puede presentar clic de eyeccion sistolica, pero sin sopio en pacientes asintomaticos. En

estenosis adrtica leve a moderada causan un clic y un soplo de eyeccion sistolica que solo es
audible poco tiempo después del nacimiento.

En el neonato el soplo es dificil de diferenciar del soplo causado por estenosis pulmonar, sin
embargo la irradiacion al cuello y a la espalda sugieren estenosis adrtica. No hay hiperactividad
precordial, y Ios pulsos son normales.

Otros sintomas son succion pobre, dificultad respiratoria y edema pulmonar. Si la presion y el
volumen del ventriculo derecho se sobrepasan, causan elevacion de la presion en la auricula

derecha y hepatomegalia. Cuando el conducto arterioso se cierra, se produce acidosis. choque

y falla sistéemica multiple.




TRATAMIENTO
£n casos de estenosis aorlica leve o valvula blcusplde.
tolerado y no requiere tratamiento especlfco. excepto prol’llaxns con ‘antibiéticos para

otros defectos asociados es bien

endocarditis bacteriana.
En eslenosis moderada y severa puede progresar, durante los! pnmeros meses de vida y se

recomienda cuidados especiales.
En estenosis critica es una emergencia de tratamiento qunrurg:co con valvuloplastia con balon
aunque la estenosis recurrenie es comun en estos pacnemes. sin embargo esto disminuye la
morbi-mortalidad en este rubro, 7%

Se han reportado casos en recién nacidos de pre-término con peso de 1400 Gramos, al cual se
le realizé valvuloplastia anterograda con doble balon para tratamiento de estenosis valvular
aortica, como una efectiva alternativa. '®

La valvulotomia quirurgica o dilatacion transventricular es una alternativa.

En neonatos con hipoplasia anular, valvula aodrtica unicuspide asociada a obstruccion sub-
aortica, hipoplasia ventricular o disfuncion. puede ser necesario la intervencion de Norwood.
8-14.29

INTERRUPCION DEL ARCO AORTICO

La obstruccion del arco adrtico ocurre en muchos niveles distaies del trayecto de la aorta. 7
CLASIFICACION

Tipo A : La interrupcioén del arco aortico es una discontihuidad ‘compieta de la arteria aorta. entre
la arteria subclavia izquierda y la insercion y la |nsercnon del-conducto dentro dela aorta
descendente. i : g . : .

Tipo B : La interrupciéon del arco. adrtico; es enlre Ia artena .carotida |zqmerda y. la arteria
1-7-23.29 8 F o

subclavia izquierda.
La persistencia del conducto arterioso. es prnmordlal para la supervuvenc:a porque este puede

perfundir la aorta descendente desde la arterla pulmonar

DEFECTOS ASOCIADOS R
La interrupcion del arco' aoértico es mvanablememe asociado con otros defectos septales
ventriculiies venlana aorto-pulinonar, tronco ar(cnoso transposicion de grandes aitenas. Es

tipico en pacientes con delecclon 22q11 Se ha enconlrado ademas dattz_s_isz_r_lsgp_gl_gj_fon
B , » + 3t
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desarrollo temprano de circulacion colateral a través del segmento interrumpido del arco aoértico.

23

CUADRO CLINICO

Pulsos disminuidos en extremidades inferiores, discrepancia en la intensidad de los pulsos de

las extremidades superiores y la inferiores.

Puede haber hiperactividad precordial, ritmo de galope, retumbo en el segundo ruido cardiaco,
hepatomegalia, soplo sistélico localizado en la espalda, -7-2° :

DIAGNOSTICO

interrupcion ‘del arco aortico en el ecocardiograma.

Cardiomegalia por radiografia de torax.
1.7.23

Resonancia magnética para seguimiento de formacion de redes de arterias colaterales.

TRATAMIENTO

Prostaglandinas E1 para mantener permeable el conducto arterioso.
Reparacion quirtirgica con anastomosis termino-terminal. 7822

CARDIOMIOPRPATIA

Es un diverso grupo de enfermedades miocardicas con causas miultiples. Puede ser familiar
como enfermedades metabodlicas y mas recientemente investigaciones genéticas para descubrir
las bases moleculares de cardiomiopatia.

La cardiomiopatia dilatada o congestiva son enfermedades en quienes existe dilatacion y
disfuncion ventricular. La disfuncion miocardica en cardiomiopatia dilatada pueden ser
enfermedades primarias del miocardio o anormalidades de perfusion coronaria (embolismo
coronario), post-carga (hipertension, estenosis aortica ). o arritmia (taquicardia supra-ventricular

persistente).

La insuficiencia cardiaca congestiva en el teto o en el neonato ocurre cuando la lesidon

miocardica es significativa.

TESTS ¢




CUADRO CLINICO .
Existe hipbperfusién y los pulsos son deébiles, asi como di(icullad respiratoria. Soplo de
regurgitacion mitral.

La cardiomiopatia hipertrofica que se presenta en el hijo de madre diabética es la forma mas
comun de ésta enfermedad visla en el periodo neonatal.

Existen otras causas de cardiomiopatia hipertrofica como son: Adenoma de ceélulas beta,
Sindrome de Beckwith—-Wiedemann, Sindrome de Noonan, terapia con dexametazona o ACTH,
familiar, cromosomas 1,14 y 15, enfermedades mitocondriales, sindrome de deficiencia de

glicoproteina-carbohidrato, cataratas congénitas y miocardiopatia hipertrofica. '%7 29

TRATAMIENTO

Digitalicos, diuréticos y captopril en casos con sintomas minimos: en casos de gasto cardiaco
bajo. se inicia ventilacion mecanica, inotropicos intravenosos. y reduccion de la post-carga.

En casos de choque con acidosis y disfuncion organica esta indicada la oxigenacion de

membrana extracorporea. %7

TRONCO ARTERIOSO
Es el origen comun de la arteria aorta y de la arteria pulmonar desde una misma valvula

semilunar, La relacion de el origen de las arterias pulmonares para el tronco es variable. ' 772°

CLASIFICACION

Tipo 1: La arteria pulmonar nace desde la cara lateral del tronco con un corto inicio de la arteria
pulmonar.

Tipo 2: No esta al inicio de la arteria pulmonar, y el origen de las arterias pulmonares derecha e
izquierda es directamente desde |la cara posterior o lateral del tronco arterioso.

Tipo 3 : La arteria pulmonar derecha o izquierda puede estar ausente o nacen desde el
conducto arterioso. y tiene un defecto septal ventricular sub-arterial grande con deficiencia

de la porcion conal del septum, produciendo sobre-posicion del tronco por encima del septum

ventricular. 1-5:6:7-8:2¢

FISIOPATOLOGIA
La presion de la arteria pulmonar es comparable con la presion de la aorta, y la presion
diastolica es disminuida en la aorta porque de la conexion no restrictiva con la baja impedancia

33




vascular pulmonar caen .Esta es una mezcla completa del retorno venoso sistémico y pulmonar

en el tronco.

En los primeros dias de vida, como la resistencia vascular pulmonar disminuye, esto es un
incremento relativo en el flujo sanguineo pulmonar. El flujo sanguineo pulmonar incrementa
con un constante flujo sanguineo sistémico y la saﬁqrécién de oxigeno en el tronco incrementa.
incremento del flujo arterial pulmonar y del

Las consecuencias hemodinamicas son por
la

izquierdo con hipertension venosa pulmonar como resuitado y dilatacion de
1-5-6-7

ventriculo
auricula y ventriculo izquierdo.

MANIFESTACIONES CLINICAS
Taquipnea o cianosis, soplo de eyeccion, el segundo ruido cardiaco es unico y esto puede ser

un tercer sonido apical. Los pulsos son saltones y la presidon de pulso es amplio con

disminucion de la presién diastdlica.

Cuando es un tronco arterioso no complicado las manifestaciones clinicas pueden ser sutiles.
l.os defeclos asociados son. Estenosis valvular troncal o regurgitacion, que estan presentes en
un 20 % de los neonatos. La estenosis de la arteria pulmonar derecha o izquierda ocurre en un

10 % de los ninos, el arco adrtico hacia la derecha se encuentra en un 5%, y un pequeno grupo

de pacientes tienen interrupcién del arco adértico. '*%%7-8:29

TRATAMIENTO

asi como conexion de la arteria

Diurético, digoxina, antihipertensivos, cierre del defecto septal,
1-5.7.8.29

pulmonar al ventriculo derecho: reemplazo de la valvula aértica en caso necesario.

PRONOSTICO

La supervivencia sin factores de riesgo es alta en un 63 %.

SINDROME DE ASPLENIA

Se encuentra cuando los defeclos cardlacos complejcs estan asociados con conexion anomala
total ‘de venas pulmonares. Porque esle es una auricula izquierda no morfologica. el drenaje
venoso pulmonar es dirigido hacia la auricula. El seno coronario quien se situa posternior al atrio

izquierdo normal, esta usuaimente ausente. El sistema de drenaje venoso es anormal, con vena
; 2
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cava superior bilateral. La vena cava superior izquierda puede entrar directamente dentro del
ROOF del lado izquierdo morfolégico de la auricula izquierda ademas la vena cava superior
derecha entra en la auricula derecha.

La vena cava inferior derecha esta presente y ésta puede tener una vena cava inferior adicional.
Dextrocardia con una auricula comun y una valvula auriculo-ventricular Gnica, un ventriculo
comun o un defecto septal ventricular grande.

Son comunes ia estenosis pulmonar severa o atresia pulmonar y asplenia.

La poliesplenia se sospecha cuando existe ausencia del segmento hepatico de la vena cava
inferior, situs ambiguo abdominal. Esta asociada a levocardia, normalmente relacionadas con
grandes arterias, auricula unica, dos ventriculos con un defecto septal ventricular.

La valvula pulmonar es normal, tiene multiples y pequefos bazos ectopicos. pero la funciéon

esplénica es normal. V7#2°

ECTOPIA CARDIACA

Es una rara malformacion congeénita, representa claramente una forma de defecto Pericardico,

pero esta caracterizado por una parcial o completo desplazamiento de el corazén fuera del
y puede incluir

térax. El termino ECTOPIA sugiere un desplazamiento o malposicion,

condiciones como una dextrocardia.
La definicion clasica es un desplazamiento congénito de el corazon fuera de la cavidad toracica.

7-15.16-20-30

CLASIFICACION (Van Praagh )
a) Cervical

b).Toracica

c) Toraco-abdominal

d) Abdominal
Cervical: Se observa con esternon intacto, son raros y simplemente representan retencién de el

corazon en ésta posicion embridnica en el cuelio. el corazon esta completamente fuera de la
cavidad toracica, con ausencia completa de pericardio parietal y una orientacion cefalica de et
apex cardiaco.

Toracico: Es la forma clasica, hay defecto esternal por donde protruye el corazén fuera de la
cavidad toracica, ausencia complela del pericardio parietal, orientacion cefalica del apex
cardiaco, onfalocele epigastrico o diastasis de rectos, y una pequena cavidad toracica. Se ha

asociado a otras cardiopatias como tetralogia de Fallot, transposicion de grandes arterias etc.
. 3s




Se han asociado a ésta entidad, anormalidades cromosomicas y multiples defeclos exira-
cardiacos como encefalocele, meningocele, queilopalatosquisis etc.

Toraco-abdominal: Ausencia parcial o hendidura de la parte baja del esterndén. un creciente
defecto diafragmatico en la linea media anterior; un defecto de el pericardio parietal
diafragmatico. resulta en una comunicacion pericardio-parietal libre; un onfalocele o diastasis de
rectos con desplazamiento parcial de la porcion ventricular de el corazon a través del defecto
diafragmatico dentro del epigastrio; y una enfermedad cardiaca congenita intra-cardiaca. Se ha
reportado en 37 % de los casos de ectopia cardiaca.

Abdominal: Extremadamente rara, representa un defecto diafragmatico con migracion continua

5-20

del corazon dentro de la cavidad abdominal. 7'

DIAGNOSTICO

La resonancia magnetica es de gran ayuda en la evaluacion e identificacion de defectos
diafragmaticos y pericardicos en la Pentalogia de Cantrell, ya que defectos pequefos pueden
ser extremadamente dificiles de diagnosticar certeramente con radiografia convencional o

ultrasonografia. 2@

TRATAMIENTO

La estrategia quirurgica depende de Ia talla de el defecto, la asociacion de anomalias cardiacas
y el tipo de ectopia cardiaca.

l.a estrategia para la reparacion esta dividida en 2 estadios:

1.- Cubrir urgentemente con tejidos blandos y paliacion hemodinamica si es necesario.

2.- Reparacion intra-cardiaca con reconstruccion concomitante de la pared toracica y reduccion
de e! corazon dentro de la cavidad toracica.

La reduccion del corazon dentro de la cavidad toracica izquierda en adicion a una plastia
diafragmatica izquierda es usualmente no tolerada durante el periodo neonatal. porque la
compresion excesiva. disminuye el llenado cardiaco y el gasto cardiaco. En casos de defectos
con significancia hemodinamica, la paliacion puede ser retrasada por unas cuantas semanas

1620

hasta que el efecto hemodinamico de la cubierta del torax se haya estabilizado.

JUSTIFICACION

En el servicio de neonatologia del Hospital Infantil de México "Dr Federico Gomez” sec reciben
pacientes recién nacidos de poblacion abierta, con enfermedades congeénitas diversas. por lo
que es necesario conocer la epidemiologia de las mismas: se decidié realizar la investigacion
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para dar a conocer la epidemiologia de las enfermedades cardiacas congénitas mas frecuentes
que presentan los pacientes que ingresan a nuestra Unidad de Cuidados intensivos
Neonatales, con el {in de establecer la prevalencia de éstas patologias en los ultimos 3 anos.

OBJETIVO GENERAL:
1.- ldentificar cuales son las enfermedades cardiacas congénitas mas frecuentes que presentan
los neonatos que ingresan a la Unidad de Cuidados Intensivos Necnatales del Hospital infantil

de México, asi como su epidemiologia.

MATERIAL Y METODOS

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

a).- Conocer las enfermedades  cardiacas congénitas mas frecuentes que presentan los
pacientes que ingresan a la l)nidad de Cuidados Intensivos Neonatales del Hospital lnfamil de
Meéxico. ’ ’

b).- ldentificar la epidemiologia de las enfermedades cardiacas congénitas que preSenlan los
pacientes ingresados en la UCIN de nuestro Hospital Infantil.

c).- Conocer el tratamiento meédico o quirirgico que se ie proporciona a los pacientes con

enfermedad cardiaca congénita que son ingresados en nuestra UCIN.

DISENO:
Estudio transversal, retrospectivo, descriptivo.

DEFINICION DEL UNIVERSO:

El estudio se lleva a cabo en la Unidad de cuidados Intensivos Neonatales del Hospital infantil
de Mexico Dr Federico Gomez, que es un Hospilal de tercer nivel, que atiende a pacientes de
poblacion abierta, en el periodo neonatal, que requieran manejo de cuidados intensivos.

TAMARNO DE LA MUESTRA

Se incluyeron todos los expedientes de pacientes en etapa neonatai que hayan ingresado a la
unidad de cuidados intensivos neonatales del Hospital Infantil de México Dr Federico Gomez,
durante el periodo de tiempo comprendido del dia 1 de enero de 1998 hasta ei 31 de diciembre

del afio 2000.




CRITERIOS DE INCLUSION: .
1.-Todos l(os pacientes en el periodo neonatal, que ingresaron- a la unidad . de cuidados
intensivos neonatales del Hospital Infantil de México Federico Géméz. ‘con diagnoéstico de
enfermedad cardiaca congénita, en el periodo de tiempo comprendido del 1° de enero de 1998
hasta el 31 de diciembre del ano 2000. . Y

2.-Expediente clinico completo.

3.-Ambos sexos.

4 . -Ingresados y egresados de la UCIN. )

5.-Se tomara en cuenta la enfermedad cardiaca congénita principal.

CRITERIOS DE EXCLUSION:
1.- Expediente clinico incompleto
2.- Egreso o traslado a otro servicio fuera de la UCIN

CRITERIOS DE ELIMINACION: TR
1.- Pacientes que se encuenlren fuera del penodo neonatal

DEFINICION DE VARIABLES Y UNIDADES DE MEDIDA

Sexo: Se evaluara de acuerdo a las’ caracterlsllcas de los genitales externos y se clasificara en
masculino y femenino. g

Escala de medicion: Nominal. - :

Edad al ingreso y egreso : Se anotara la edad del paciente al momenlo de su ingreso y de su
egreso, se registrara en horas o dias.

Escala de medicion: Intervalo E

Origen: Se anotara el lugar de procedencia, y sé' régistrarz'z como provenienfe del Distrito
Federal, Estado de Meéxico. Estados de! mlenor de la Republlca Mexicana.

Escala de medicion: Nominal E . . '

Dias de hospitalizacion: Se registrara los dias _de estancia en Ia‘UClN desde su ingreso hasta
su egreso. R

Escala de medicion: Intervalo

Edacd materna: Se anotara la edad materna al nac:muento

Escala de medicion: Intervalo. e .

Factores de riesgo perinatales: Se anoléi’z’: si la madre presentd alguna enfermedad antes del

embarazo o durante el embarazo.




Escala de medicion: Nominal i
Toxicomanias: Se anotara si la madre padece de alguna toxicomania durante el embarazo. se

registrara como alcoholismo, tabaquismo, heroina, inhalantes, cocaina, marihuana.

Escala de medicion: nominal

Diabetes familiar: Se anotara si la madre padecio duabetes gestacnonal o dlabetes mellitus.
Escala de medicion: Nominal N : :

Malformaciones congénitas familiares: Se anotara si en la “familia existen antecedentes de
enfermedades malformativas congénitas, se registrara s'_egun el badecimienlo.

Escala de medicion: Nominal B T

Control prenatal: Se anotara si Ilevé control prenatal por n1educo especializado.

Escala de medicion: Ordinal e

Diagndstico prenatal: Se anotara si se llegd a realizar diagnostico prenatal y la semana de edad
gestacional de fa misma.

Escala de medicion: Ordinal .

Via de nacimiento: Se anotara la via de nacimiento, se registrara como vagmal © cesarea

Escala de medicion: Nominal

Calificacion de Apgar: Se registrara la calificacion obtenida al minuto .y a los 5 minutos de

nacido.

Escala de medicion: Ordinal
Peso al nacer: Se anotara el peso tomado al momento de nacer. Se registrara en gramos.
Escala de medicion: Intervalo

Edad gestacional : Se evaluara con el método de Capurro o Ballard, se registrara en semanas.
Escala de medicion: Intervalo i

Dificultad respiratoria : Se evaluara la dificultad respiratoria al. nacimiento segtin la valoracion de
Silverman-Andersen. :

Escala de medicion: Ordinal ;

Reanimacion neonatal: Se registrara el tipo de reanimacic‘:h neonatal al nacimiento.

Escala de medicion: Nominal . .

Peso al ingreso y egreso: Se anotara el peso. al |ngreso a la UCIN y al egreso del mismo. Se
registrara en gramaos.

Escala de medicion: Intervalo

Talla al ingreso: Se anotara la talla al ingréso. se registrara en centimetros.

Escala de medicion: Intervalo




Edad de inicio del! padecimiento: Se anotara la edad en que inicia con los sintomas. Se

registrara en horas y dias.

Escala de medicion: Ordinal

Dificultad respiratoria al ingreso: Se evaluara la dificultad respiratoria al ingreso a la UCIN.,
segun la valoracion de Silverman-Andersen.

Escala de medicion. Ordinal : .

Signos y sintomas al ingreso: Se anotara los signos y sintomas al ingreso, se clasificaran de
acuerdo al aparato o sistema afectado. :

Escala de medicién: Nominal

Caracteristicas de los pulsos en las extremidades: Se anotara el tipo de pulso encontrado al
ingreso, se regisirara en normal, amplio, disminuido y ausente.

Escala de medicion: Nominal

Signos vitales: Se anotaran los signos vitales al ingreso, post-tratamiento y al egreso, se
registrara en normail, alto, bajo.

Escala de medicion. Nominal

Gasomelria: Sc anotara las gasometrias realizadas al ingreso, pbst-tratamiento y al egreso.

Escala de medicion: Nominal

Edad al diagndstico: Se anotara la edad al diagnostico, se registrara en horas o dias.
Escala de medicion: Ordinal )

Tiempo de estancia intra-hospitalaria al diagnostico:-Se anotara el tiempo transcurrido desde el
ingreso hasta la realizacion del diagnostico de certeza. ' o

Escala de medicion: Ordinal P

Insuficiencia cardiaca al ingreso: Se anotara.si presenla msufuctencna cardraca congestiva al

ingreso.
Escala de medicion: Nominal : :
Radiografia de torax: Se anotara la presencia de cardlomegalla y el grado de Ia misma, y las

caracleristicas de acuerdo al diagnostico de sospecha.:

Escala de medicion: Ordinal
Electrocardiograma: Se anotara si se realizé electrocardlograma;

Escala de medicion: Nominal ;
Ecocardiograma Se anotara los hallazgos encontrados en el ecocardiograma.
Escala de medicion: Nominal )

Fases de ventilacion: Se anotara la fase de ventilacion que se utilizé en cada uno de los

pacientes.
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Escala de medicion: Ordinal

Dias de ventilacion: se anotaran los dias de ventilacion mecanica que requirieron, tanto pre-
quirdrgicos como post quirdrgicos.

Escala de medicion: Intervalo

Tratamiento: Se anotara el tipo de tratamiento instalado meédico y/o quirargico.

Escala de medicion: Nominal

Complicaciones: Se anotaran las complicaciones que presentd durante su estancia

Escala de medicion. Nominal.

Defuncion: Se anotara si egresa vivo o por defuncion, causas de origen cardiolégico y de otra
etiologia.

Escala de medicion: Nominal

4.- ORGANIZACION DE LA INVESTIGACION

a).- Programa de trabajo (cronogramas)

b).- Recursos humanos:

Residente de segundo ano de neonatologia y meédicos adscritos al servicio de neonatologia del
Hospital Infantil de Mexico (lutores de tesis). g

c€).- Recursos materiales:

Fisicos: Expedientes clinicos y base de datos del arcl1ivd del Hdspilal Infantil de Meéxico.

Una computadora personal Lap-top para guardar lé informacion 6btenida en la hoja ‘de
recolecciéon de datos. T T

Financieros: Los gastos extras que deriven de ésta ihvestigacic‘m seran cubiertos por el tesista.




RESULTADOS
En el departamento de neonatologia del Hospital infantil de Meéxico Federico Gomez. en el

periodo comprendido del 1° de enero de 1998 al 31 de diciembre del ano 2000, ingresaron un
total de 809 neonatos. En nuestro estudio se revisaron 162 expedientes de pacientes con
cardiopatias congénitas que cumplieron con los criterios de inclusion. con esto se documentd
que el 20% de nuestros pacientes corresponde a ninos con patologia cardiaca congénita y que
en relacion al sexo masculino y femenino de 2:1 este resultado es similar a lo que se imenciona
en la literatura mundial.

Todos los pacientes ingresaron en etapa neonatal; 104 (64.2%) fueron del sexo masculino y 58
(35.8%) fueron del sexo femenino.(Tabla 1.Grafica 1.)

Tabla 1: Distribucion de las cardiopatias congénitas en relacion al genero.

e 1 Porcentaje (%) i
B 64.2 %
i

“Frecuencia (n)

T U sexo
Masculino _

En la distribucion de acuerdo al tipo de cardiopatia relacionada con el sexo. en el masculino 104
(G4.2 %), predomind la Persistencia del conducto arterioso (PCA) en 40 pacientes (24.6 %).
Coartacion de la aotta 8 (4.9 %). D-TGA 7 (4.3 %). Sindrome del ventriculo derecho hipoplasico
7 (4.3%). Drenaje anomalo lotal de venas pulmonares infradiafragmatico 6 (57 ).
Cardiomiopatia 5 (4.8 %), Estenosis pulmonar (1.8 %), D-TGA con CIV 3 (1.8 %), Atresia
tricuspidea 2 (1.9 %). Estenosis pulmonar critica 2 (1.9 %). Tronco arterioso 2 (1.9 %u).
Interrupcion del arco aodrtico 2 (1.9 %). Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico 2 (1.9 %),
CIV 2 (1.9 %), Sindrome de asplenia 2 (1.9 %). Anomalia de Ebstein 1 (0.9 %). Dienaje
anomalo total de venas pulmonares supradiafragmatica 1 (0.9 %), Estenosis aoitica 1 (0.9 “%).
Displasia leve de valvula tricuspidea 1 (0.9 %). Ventriculo unico con estenosis subaortica 1 (0.9
%), CIA 1 (0.9 %). Ectopia cardiaca 1 (0.9 %). Estenosis de la anteria pulmonar 1 (0.9 %).
Comunicacion aortica 1 (0.9 %).

En cuanto al sexo femenino S8 pacientes (35.8 %). la distribucion de ias cardiopatias fue de la
siguiente manera PCA 29 (17.9 %). Sindrome de ventriculo derecho hipoplasico 4 (2.4 %).
Coartacion de la aorta 3 (1.8 %), D-TGA 2 (1.2 %). Tetralogia de Fallot 2 (1.2 %). Drenaje
anomalo total de venas pulmonares infradiafragmatica 2 (1.2 %), Interrupcion del arco aortico 2
(1.2 %), Cardiomiopatia 2 (1.2 %). CIA 2 (1.2 %). D-TGA con CIV 1 (0.6 %). Atresia lricuspidea




1 (0.6 %). Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico 1 (0.6 %). CIV 1 (0.6 %%). Sindrome de
asplenia 1 (0.6 %). Estenosis de la arteria pulmonar 1 (0.6 %), Comunicacion aortica 1 (0.6 Y%).
Hipoplasia de la arteria pulmonar 1 (0.6 %). Atresia valvular pulmonar con CIA y PCA 1 (0.G %).
Estenosis sub-adrtica 1 (0.6 %), Atresia valvular pulmonar con defecto del septum ventricular 1

(0.6 %). (Cuadro 1, Grafica 2)

En las cardiopatias congénitas en relacidn con la edad gestacional, se observé que en los
recién nacidos prematuros es mas frecuente la Persistencia del conducto arterioso (n=43),
Drenaje venoso anomalo total de venas pulmonares (n=2) . Sindrome de corazon i1zqueido
hipoplasico (n=2), Interrupcion del arco aodrtico (n=2); y un caso reportado de cada una de las
siguientes entidades: Estenosis de la arteria pulmonar (n=1), Sindrome de asplenia (n=1),
Estenosis valvular pulmonar (n=1), Atresia valvular pulmonar con defecto del septum (n=1),
Atresia tricuspidea (n=1). Anomalia de Ebstein (n=1), Hipoplasia de la artena pulmonar (n=1),
Cardiomiopatia (n=1}, CIV (n=1), Sindrome de ventriculo derecho hipoplasico (n=1). Coartacion
de la aorta (n=1), Displasia leve de la valvula tricuspide (n=1), D- Transposicion de las grandes
arterias (n=1). D- Transposicion de las grandes artenas con CIV (n=1),

En los recién nacidos de término se encontro que es mas fiecuente la PCA (n=26). Sindrome
del ventriculo derecho hipoplasico (n=10)., Coartacion de !a aorla (n=10), Drenaje venoso
anomalo total dec venas pulmonares infradiafragmatica (n=6). D- Transposicion de grandes
arterias (n=6) y Cardiomiopatia hipdxico isquémica (n=6), D- Transposicion de grandes arlerias
con ClV (n=3), CIA (n=3). CIV (n=2). Sindrome de asplema (n=2), Estenosis pulmaonar critica
con CIA (n=2), Tronco arternoso (n=2), Tetralogia de Fallot (n=2). Estenosis vaivular pulmonar
(n=2). Intentupcion del arco adrtico (nN=2), Atresia tricuspidea (n=2). Sindrome de corazon
izquierdo hipoplasico (n=1), Estenosis aortica (n=1), Atresia valvular pubimonar con CIA + PCA
(n=1), Ventriculo uUnico con estenosis subadrtica (n=1), Ectopia cardiaca (n=1), Conexion
venosa anomala total de venas pulmonares supradiafragmatica (n=1), Estenosis subaortica

{(n=1), y Comunicacion aortica (n=1).

Se¢ hace énfasis que las patologias cardiacas congénitas como ta Comunicacion inter-auricular
se encontro en 34 de los pacientes (20.9%) asi como la Comunicacion interventricular con 23

casos (14.1%). no se reportaron en 1a lista anterior por frecuencia,




ya que éstas enfermedades se presentaron como patte asociada a otras anomalias cardiacas
complejas y que forman parte del cortejo sindromatico de las mismas.

De acuerdo a los dias de vida extrauterina, al ingreso, 24 pacientes (14.8%) tenian una edad
menor a 24 horas, 90 (55.6%) de 1 a 7 dias de vida, 48 (29.6%) con edad mayor a 8 dias.

(Tabla 2, Grafica 3)

Tabla 2: Dlstnbucuon de las cardlopatlas congenltas en relacion con la edad al lngreso

Edad al diagnastico: 7 (4.3 %) pacientes tenian menos de 24 horas de vida, 95 (58.6 %) entre 1

y 7 dias y GO (37 %) mas de 8 dias de vida. (Tabla 3)

Tabla 3: Distribucion de las cardiopatiaslcongénitas en relacvon a la edad al diagnostico.
~ 7 Porcentaje (%),
43 %
58.6 %
37 %
100 % _ .

Mayor a 8 dias
Total

De los pacientes estudiados en su mayoria provenian de. 52 (32.1%) originarios del Distrito
Federal, 65 (40.1%) del Estado de México, 45 (27.8%) del interior de la Republica Mexicana.

(Tabla 4, Grafica 4)

Tabla 4: Distribucion de las cardiopatias congeénitas en relacnon aI Iugar de orlgen

gar de_origen Frecuencia (n) o
Distrito Federal |\ 52 ol
Estado dc México 65 SR
Interior de la Republica 45
[Total T a6z I

£l 28.4% de los pacientes (n=46). permaneci® hospitalizado durante un promedio de 15-30 dias
y en solo un 8% (n=13) se prolongo mas de 61 dias. (Tabla 5. Grafica 5).




Tabla 5: Distribucion de las cardnopallas congénitas por dlas de hospnallzacnon

["Dias de hospitalizacion
Menor de 24 horas

1_a 7 dias
|8 a 14 dlas
1

Mayor de 61 “dias
Total

El rango de distribucion por edad materna fue de 27 (16.6%) con edad menor de 18 anos, 122
(75.3%) con edad entre 19 y 35 afos de edad y 13 (8.0%) con edad mayor a 36 anos. (Tabla G )

Tabla 6: Distribucion por edad malerna.
Edad materna | " Frecuencia(n) | _ Porcentaje (%) 1
27

rde 18 anos
18 a 35 anos_ .22
Mayor de 35 anos S
Total . 162

Dentro de los factores de riesgo perinatal en solo 6 mujeres (3.7%) hubo el antecedente de
mortinatos previos, asi mismo en 4 casos (2.5%) se documentd el antecedente de
polihidramnios, en 2 pacientes (1.2%) hubo macrosomia, en 1 caso (0.6%) la madie curso con
Rubeola durante el embarazo, 1 (0.6%) la madre tuvo diabetes gestacional, sin tratamiento. 8
(4.9%) tenian antecedente de malformaciones congénitas en la familia. de las cuales 1 (0.6%)
con Microtia, 4 (2.5%) con cardiopatia congénita y 3 (1.9%) con polidactlia. (Tabla 7)

Tabla 7 Relamon de factores de riesgo permatal
_h . Porcentaje (%)

Frccucncsa {n) _
6

Pollhldrammos

Macrosomia

Diabeles gestacuonal ‘-
Malformaciones congenitas familiares_
Total "

]
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En cuanto al estado de salud materna durante el embarazo 86 de ellas (53%) estaban sanas.
76 (46.9%) enfermaron, de ellas 23 (14.1%) padecieron Infeccion de vias urinarias. 37 (22.8%)
Cervicovaginitis, 12 (7.4%) Infeccion de vias urinarias y Cervicovaginitis agregada, 2 (1.2%)
cursaron con Varicela en el primer trimestre y 2 (1.2%) con Vulvovaginitis y Condilomas

acuminados.

Se encontraron dentro de los antecedentes perinatales de toxicomanias tres casos de
alcoholismo y tabaquismo, y en 1 la asociacidon de cocaina y marihuana. De los 3 hijos de
madre con alcoholismo y tabaquismo, 1 de edad gestacional de 23 semanas, 1 de 28 semanas.
y 1 de 32 semanas de gestacidn; el hijo de madre con cocaina y marihuana fue de 42 semanas

de edad gestacional por Capurro.

En relacion a diagnostico prenatal de los 162 pacientes. solamente se tuvo diagnostico prenatal
en 3 de ellos que equivalen al 1.8%, que se realizaron a las 31 semanas de gestacion Ectopia
cardiaca, 35 semanas de gestacion Coartacion de la aorta y 37 semanas de gestacion
Sindrome de corazéon izquierdo hipoplasico; Estos pacientes fueron obtenidos por via

abdominal.
La via de nacimiento fue vaginal en 87 (53.7%) de nuestros pacientes. y cesarea en 75 (46.3%).

En relacion a la presencia de asfixia perinatal, de acuerdo con la valoracion de la escala de
Apgar al minuto en la que se observo : de los 162 pacientes, 112 (9.1 %) con valor entre 7 y 9
de. 27 (16.7 %) entre 4 a 6, y 9 (5.6 %) de 1 a 3. sin embargo se pudo observar gque en 14
pacientes (8.6 %) no se reportd dicha valoracion en el expediente, esto puede deberse a que se¢
documentaron partos fortuitos en el hogar atendidos por partera empirica en un tolal de 9
pacientes (5.5 %), y los 5 restantes (3 %) no fue documenlado ia valoracion en el resumen de la
hoja de referencia del paciente. La valoracion de Apgar a los 5 minutos fue la siguiente, 139
(85.8 %) con calificacion mayor de 7, 9 (5.6 %) entre 4 a 6, y en 14 (8.6 %) no se documento la

valoracion de Apgar por las causas antes citadas. (Grafica G)
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De las condiciones clinicas al nacimiento, presentaron dificultad respiratoria con la valoracion
de Silverman-Andersen, 29 (17.9 %) con valor de 1 a 2, 15 (9.3 %) de 3-4. 14 (8.6 %) mayor a
5; 1 (0.6 %) en apnea y 103 (63.6 %) de los cuales no presentaron dificultad respiratoria at
nacimiento. El paciente que presentd apnea fue un recién nacido premalturo extremo con 24

semanas de gestacion. (Tabla 7)

Tabla 7: Valoracion de Silverman-Andersen al nacimiento.

silverman-Andcrsen_|___Frecuencia (n) | Porcentaje (%)
¢ 103 . i = 6B36%

- 2 S 29

 3-4 15 ~

Mas de 5 14 S - X

|Apnea — - 1 | _. s

Total 162 _ i

La distribucién por edad gestacional fue la siguiente: (4.3 %) n=7 entre 22 a 28 semanas dec
gestacion (sdg), (18.5 %) n=30 entre 29 a 34 sdg. (17.9 %) n=29 entre 35 a 37 sdg. (59.3 %)
n=96 de 38 a 42 sdg. (Grafica 7)

De acuerdo a la distribucion de las cardiopatias congenitas en relacion con la edad gestacional,
observamos que en los recién nacidos prematuros es mas irecuente la Persistencia del
conducto aitterioso (n=43), Drenaje venoso anomalo totat de venas pulmonates (n=2). Sindrome
de corazon izquierdo hipoplasico (n=2), Interrupcian del arco adrtico (n=2); y con un solo caso
reportado en Estenosis de la arteria pulmonar (n=1), Sindrome de asplenia (n=1). Estenosis
valvular pulmonar (n=1), Atresia valvular pulmonar con defecto del septum (n=1), Atresia
tricuspidea (n=1). Anomalia de Ebsiein (n=1). Hipoplasia de la arteria pulmonar (n=1),
Cardiomiopatia (n=1), CIV (n=1), Sindrome de ventriculo derecho hipoplasico (n=1). Coartacion
de la aorta (n=1). Displasia leve de la valvula tricuspide (n=1), D-Transposicion de las grandes

arterias (n=1), D-Transposicidon de las grandes arterias con CIV (n=1).

En el recién nacido de término la frecuencia de la Persistencia del conducto arterioso (n=26).
seguido en orden de frecuencia por el Sindrome del ventriculo derecho hipoplasico (n=10).
Coartacion de la aorta (n=10), Drenaje venoso andmalo total de venas pulmonares
infradiafragmatica (n=6). D-Transposicion de grandes arterias (n=6) y Cardiomiopatia (n=6), D-
Transposicion de grandes arterias con ClV y CIA (n=3), CIV (n=2), Sindrome de asplenia (n=2),
Estenosis pulmonar crilica con CIA (n=2), Tronco arteriose (n=2). Tetralogia de Fallot (n=2),
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Estenosis valvular pulmonér (n=2), Interrupcion del arco aortico (n=2), Atresia tricuspidea (n=2),
Sindrome de corazoén izquierdo hfpopla'sico (n=1), Estenosis aodrtica (n=1), Atresia wvalvular
pulmonar con CIA + PCA (n=1), Ventriculo tnico con Estenosis subadrtica (n=1), Ectopia
cardiaca (n=1), Conexion venosa anomala lotal de venas pulmonares supradiafragmatica (n=1),

Estenosis subadrtica (n=1), y Comunicacion aodrtica (n=1). (Cuadro 2, Grafica 8)

Por peso al nacimiento 9 (5.6 %) nifios tuvieron un peso menor a 1000 gramos, 19 (11.7 %) con
peso entre 1001 a 1500 gramos, 37 (22.8 %) de 1501 a 2500 gramos. 97 (59.9 %) con peso

mayor a 2501 gramos. (Tabla 8)

Tabla 8: Distribucion por peso al nacimiento.

oo Peso _ 1. Porcentaje (%)
Menos de 1000 gram e 38 %
1001 a 1500 gramos . 11.7 %
1501 a 2500 gramos e 228%
Mas de 2501 gramos 59.9 % .
Total 100 %

El peso al ingreso a la UCIN fue de 8 (4.9 %) con peso menor a 1000 gramos. 19 (11.7 %) con
peso entre 1001 a 1500 gramos, 37 (22.8 %) con peso entre 1501 a 2500 gramos y 98 (G0.5 %)

con peso mayor de 2501 gramos. (Tabla 9)

Tabla 9: Distribucidn por peso al ingieso

_____Peso " T Frecuencia (n)_ | Porcentaje (%) __
Menos de 1000 gramos 8 . A9% ]
1001 a 1500 gramos __ . 19 . 17 %
1501 a 2500 gramos _ ~ {7 37 T Ll 228%
Mas de 2501 gramos o8 60.5 %

Total 162 100 %




El peso al egreso fue en 6 (3.7 %) casos menor de 1000 gramos, 7 (4.3 %) entre 1001 a 1500
gramos. 37 (22.8 %) de 1501 a 2500 gramos y 112 (69.1 %) con peso mayor de 2501 gramos.
(Tabia 10) ‘

Tabla 10: Distribucion por peso al egreso

. Peso________ | Frecuencia(n) | Porcentaje (%) __
‘Menos de 1000 gramos G _
1001 a 1 a 15 gramos 7

1 a 2500 gramos 37
‘Mas de 2501 gramos 112 9.1
{Total 1 162 X

De 9 neonatos con peso menor de 1000 gramos, 7 fallecieron. 3 Choque cardiogénico, 1
Sindrome de Q-T prolongado y Bloqueo cardiaco de 2° grado. 3 de causa no cardiologico

Choque séptico. y los otros 2 egresaron vivos.

En la valoracion del estado nutricional al ingreso de acuerdo a las curvas de Babson, se pudo
observar que 122 (75.3 %) resultaron eutroficos, 32 (19.8 %) hipotrédficos y 8 (4.9%)

hipertroficos.

Al nacimiento: 121 (74.G %) niinos recibieron maniobras de reanumacion neonatal habitual. 8 (4.9
%) se les brind6é reanimacion con bolsa y mascara, en 15 (9.2 %) se realizé intubacion
orolraqueal y masaje cardiaco, 5 (3.0 %) amerité aplicacion de medicamentos durante la
reanimacion, y 1 (0.006 %) se le brindo reanimacion boca-boca. (Tabla 11)

Tabla 11: Manlobras de reanimacion ncxonatal

PPI con bolsa y mascara
Intubacion orotraqueal
Medicamentos

By




En cuanto a la edad de inicio de la sintomatologia, 63 pacientes (38.9 %) iniciaron en las
primeras 24 horas de vida, 85 (52.5 %) entre 1 a 7 dias de vida y 14 (8.6 %) después de 8 dias

de vida. (Tabla 12)

Tabla 12: Edad de inicio de la sintomatologia.

Edad de inicio Frecuencia (n)___ | __ Porcentaje (%) {
Menor de 24 horas G3 389 % ~
De 1a7dias 85 52.5% _ vvl
Mayor de 8 dias 14 _..886%
Total 162 100 %

Con la valoracion de Silverman-Andersen para dificultad respiratoria al ingreso se encontro que
20 pacientes (12.3 %) no tuvieron dificultad respiratoria, 58 (35.8 %) con SA 1-2, 30 (18.5 ")
con calificacion de 3-4, 6 (3.7 %) con 5-6 y 48 (29.6 %) ingreso a la sala de UCIN intubados.

(Gratfica 9)

Las manifestaciones clinicas de cardiopatias son diversas. de estas sobresalen:
a).- Manifestaciones al aparato respiratorio : Dificultad respiratoria al llanto 69 pacientes (42.6
“a), dificultad respiratoria al comer 51 (31.5 %), apnea 27 (186 7 %). estertores 27 (16.7 %).

polipnea 102 (63 %), torax anormal 8 (4.9 %). (Grafica 10)

b).- Afeccion al aparato cardiovascular, 79 neonalos (48.8 %) con cardiopatia congénita de tipo
cianotica, 80 (49.3 %) de tipo acianodtica, y 2 pacientes (1.8 %) que no se les hizo

ecocardiograma.

En 116 neonatos (71.6 %) se documentd cianosis: de acuerdo al tipo de cianosis encontramos
que: 36 (22.2 %) presentaron cianosis central, 80 (49.4 %) con cianosis periférica. y sin cianosis

a 46 (28.4 ).

Con soplo 111 (68.5 %). taquicardia 31 (19.1 %). bradicardia 25 (15.4 %), ritmo de galope 4 (2.5
%). hiperactividad precordial 74 (45.7 %). arritmia cardiaca 2 (1.2 “%). Enlre oftras
manifestaciones encontramos hepatomegalia 73 (45.1 %), esplenomegalia 5 (3.1 %).
tnsuficiencia cardiaca congestiva 24 (14.8 %). (Grafica 11)




c).- Con sintomas de afeccidon neurologica : hipoactividad 65 (40.1 %). fatiga 84 (51.9 %).
(Grafica 12)

d)- En 41 pacientes (25.3 %) se asociaron otras malformaciones congénitas: Por orden de
frecuencna : Sindrome OEIS (n=6), Atresia de esofago (n=5), Sindrome Down (n=4), Siameses
{n=3). Hernia diafragmatica izquierda (n=2), Asociacion VACTER (n=2). Ano imperforado (n=2).
Polidactilia (n=2), Sindrome de Rubéola congénita (n=1), Sindrome de Turner (n=1), Trisomia
18 (nh=1). Sindrome de Di George (n=1), Sindrome de Shone (n=1), Queilopalatosquisis (n=1),
Gastrosquisis (n=1), Onfalocele (n=1). Hernia inguino-escrotal. (n=1). Hipoplasia de orbita
izquierda (n=1), Criptorquidia (n=1), asociacion VACTERL (n=1). Mictocefalia (n=1), Luxacion
congenita de cadera (n=1), Genopatia diabetica (n=1). (Tabla 13)

Tabla 13: Malformaciones congenitas asociadas a enfermedad cardiaca congenita.

Rk Enfermedad Frecuencia (n) Porcentaje (%) |
Sindromeoets Vo N LA2.7 % |
A!resia de esodfago . _1210 % i

e R - N A i

S T - ) 7.3% i
‘Hernia diafragmatica congeénita _ I 48BN 1
Asociacion VACTER _ R 4.8 % i
Ano imperforado_ . ... 48 % !
Polldaclllla . s 1. ... A8% |
Smdrome de Turner e e 2.4 % :
Smdrome de Rubéola congemla e 24 % :
Trisomia 18 N _ 24 % i
| Sindrome de Di-George I 2.4 %
Sindrome de Shone - . 2.4 % o
Queilopaiatosquisis B o 2.4 % i
| Gastrosquisis _ 2.4 % ;
: Onfalocele [ S _24% !
{Hernia anumouscrolal 24 % i
w-hpoplasna de orbita izquierda 2.4 % ;
{ Criptorquidia . 2.4 % e}
Asociacion VACTERL 2.4%. H
Microcefalia =~ 24% o
Luxacion congeénita de cadera .24 Yo . :
Genopatia diabética . _ 24 % |
| Total _ 100 %, i




De acuerdo a los resultados de gasometria al ingre56 se pudo observar que 37 pacientes (22.8
%) tuvieron gasometria normal,. 55 (33.9 %) con Acidosis metabdlica, 3 (1.8 %) Alcalosis
metabolica, 5 (3.0 %) Acidosis respiratoria, 3 (1.8 %) Alcalosis respiratoria, 1 (0.6 %) Acidosis
mixta, 1 (0.6%) Alcalosis mixta y 57 (35.1 %) no se les realizé gasometria al ingreso.

La evaluacion gasomeétrica post-tratamiento meédico y quirurgico documento 54 pacientes (33.3
%) con gasometria normal, 55 (33.9 %) no fueron realizadas. 26 (16.0 %) con Acidosis
metabolica. 3 (1.8 %) Alcalosis metabdlica, 5 (3.0 %) Acidosis respiratoria, 16 (9.8 %) Alcalosis
respiratoria, 3 (1.8 %) Acidosis mixta.

De los pacientes que egresaron por defuncion, 55 (33.9 %), los resullados gasometricos son los

siguientes:

Gasometrias a! ingreso:. 7 ,(1 3.0%) tuvieron gasometria normal, 27 (50.0 %) Acidosis
metabolica, 1 (1.9 %) Acidosis respiratoria, 1 (1.9 %) Acidosis mixta. 1 (1.9 %) Alcalosis mixta. y
en 18 (32.7%) no se realizo.

Gasometrias post-lratamiento: 10 (18.5 %) fueron normales, 20 (37.0 %) Acidosis melabdlica. 2
(3.7 %) Alcalosis metabdlica, 4 (7.4 %) Acidosis respiratoria, 4 (7.4 %) Alcalosis respiratoria. 3
(5.6 %) Acidosis mixta y en12 (21.8 %) no se reportaron. (Grafica 13)

El tiempo transcurrido entre la estancia intra-hospitalaria y la confirmacion del diagnostico por
ecocardiograma fue el siguiente: 41 pacientes (25.3 %) se les diagnostico cardiopatia congeénita
previo al ingreso a la sala de UCIN, 47 (29.0 %) durante las primeras 24 horas de estancia. 67
(41.4 %) entre 1 a 7 dias y 7 (4.3 %) después de los 8 dias. (Grafica 14)

Por radiologia se observd cardiomegalia grado 1 en 40 (24.7 %), grado 2 en 30 (18.5 %). grado
3 en 17 (10.5 %), grado 4 en 5 (3.1 %) y en 70 (43.2 %) no se evidencio. en ningun paciente la
valoracion radiolégica del torax mostré datos patognomaonicos de alguna cardiopatia congeénita.

De los hallazgos electrocardiograficos se observd que G1 pacientes praesentaron Hipertrofia del
ventriculo ‘derecho, 24 con Crecimiento de auricula derecha, 16 Hipertrofia de wventriculo
izquierdo, 11 Bloqueo incompleto de rama derecha del Has de His, 7 Fibrilacion ventricular, 6
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Crecimiento de la auricula izquierda, 3 Onda P acuminada. 2 Depresion del segmento S-T en
V1 y V2, 2 Onda P indeterminado, 2 P-R largo, 2 Isodifasismo desde V1 a V6, 2 Taquicardia
sinusal, 1 Bradicardia sinusal, 1 Sindrome de Q-T prolongado, 1 Bloqueo A-V de segundo
grado, 1 S profunda en V3 a VG. 1 R pequefas en precordiales derechas. 1 Q patologica en D 1l
y AVF, 1 Complejo QS en AVL, 1 Onda T positiva en V4 bifasica, 1 Desviacion del eje a la

izquierda, 1 Onda P mellada, 1 Onda T positiva, 1 R muy altas en V1-V2 y profundas en VG.

De los 162 neonatos estudiados, 125 (77.1 %) recibieron ventilacion mecanica. con un

promedio de 8.5 dias-ventilacion.

Respecto al tratamiento, en 61 pacientes (37.6 %) el manejo fué quirurgico. se realizaron 16
Cierres de conducto arterioso, 14 Bialock-Taussig, 11 Coartectomia., 7 Rashkind., 7
Correcciones totales de drenaje venoso anomalo total de venas pulmonares. 6 Jatenne, 4
Valvuloplastia con balon, 2 Cerclaje de la arteria pulmonar, 1 Norwood, 1 Infundibuloplastia con
parche pericardico, 1 Colocacion de aparato de alambre, 1 Bandaje de conducto arterioso, 1
Plastia de arco adrtico, 1 Cierre de comunicacion interauricular, 1 Colocacion de marcapaso

(Gralica 15 A)

De los 101 (62.3%) pacientes que recibieron tratamiento meédico, 10 (6.1 ") que
correspondieron a Persistencia del conducto arterioso recibieron indometacina endovenosa. de
estos, 8 (4.9 %) tuvieron cierre completo, y en 2 (1.2 %) de ellas el cierre fue fallido. por lo gue
ameritd cirugia; en 14 pacientes con Conducto arterioso persistente sin otra patologia
cardiologica asociada se realizo cierre quirdrgico primario por tener alguna contraindicacion
para cierre medicamentoso, y en 24 el cierre fue complemento de una cirugia mayor (11
Coartectomia, 6 Jatenne, 7 Correccion total de Drenaje venoso anémalo total de venas

pulmonares). (Grafica 15 B)

Del 1otal de los pacientes estudiados 64 (39.5%) no tuvieron complicaciones y los restantes 98

(G0.5%) cursaion con las siguientes entidades:

a).- Complicaciones de tipo infeccioso se presentaron G7 (41.3 %), con predominio de Sepsis en
44 (65.6%). Neumonia 12 (17.9%). Enterocolitis necrosante 7 (10.4%), Infeccion de vias
urinarias 3 (4.4 %) y Ventriculitis 1 (1.4 %). (Tabla 14)




Tabla 14: Complicaciones de tipo infeccioso

“Enfermedad Frecuencia (n) T Porcentaje (%)
(]

nia —
lms necrosante

de vias urinarias
Ventriculilis

Total

b).- En 36 (36.7% de los pacientes complicados) se diagnosticd estado de choque. en donde
predomind el de tipo cardiogénico 20 (55.5 %). choque seéptico 15 (41.6 %). chogue
hipovolemico 1 (2.7 %). (Tabla 15)

Tabla 15: Complicaciones: Estado de choque

__Enfermed,
Choque cardiogénico
Choque séptico
Choque_hipovol
iTotal

c).- La complicacion de tipo metabolica se documento en 57 pacientes (35.1 %). la mas
frecuente fue la Acidosis metabolica 55 (96.4%), y las alteraciones electroliticas solo fueron
reportadas en dos casos; Hiperkalemia 1 (1.7 %) e Hipocalcemia 1 (1.7 %). (Tabia 16 )

Tabla.16G: Compllcacuones de tlpo melabollco

Enfermedad
is melabohca

L“
2
ot
w2
Q
c O
Pt
gl
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d).- Complicaciones neurologicas se encontraron en 29 (17.9 %) de los nifnos. como Hemorragia
intracraneana 16 (55.1 %). Crisis convulsivas 8 (27.5 %). Apnea 2 (6.8 %). Encefalopatia 2 (6.8
%) e Hipertension intracraneana 1 (3.4 %). (Tabla 17)

Tabla.17: Complicaciones de tipo neurologico.

Enfermedad Frecuencia (n)__| __Porcentaje (%) _

‘Hemorragia intracraneana__ | 16 ” 551 % l
2T T

{

i

I

Crisis_convulsivas T
_6.8%
"6.8%
3.4 %
_300 %

e).- Hubo pacientes 24 (14.8 ") que cursaron con complicaciones puimonares: Hipertension
Arterial pulmonar 9 (37.5 %). Hemorragia pulmonar 6 (25 %). Neumolorax 4 (16.G %), Paralisis
diafragmatica 2 (8.3 %). Enfisema intersticial 1 (4.1 %). Neumopericardio 1 (4.1 %). Hemotdrax

izquierdo 1 (4.1 %). (Tabla 18)

Tabla 18: Complicaciones de tipo pulmonar.

T Enfermedad | _Frecuencia (n) |  Porcentaje (%) |

Hlp rtenr on arterial pulmonar E 37.5 % i
Hemorragia pulmonar [ 25 % . ]
Neumotorax 6% ot
8.3 % i

‘Enfisema intersticial 41 % l
Neumopericardio R R 4.1 % f
4%

100 % ;

f).- En 28 (17.2 %) neonatos se presentaron complicaciones de lipo cardiologico, 9 (32.1 %) con

Insuficiencia Cardiaca Congestiva, 7 (25 %) Fibrilacién ventricular, 3 (10.7 %) Taquicardia. 2

(7.1 %) Extrasistole ventricular, 2 (7.1 %) Hipertension arterial sistémica, 1 (3.5 %) Arritmias
multiples, 1 (3.5 %) Sindrome de Q-T largo. 1 (3.5 %) Bloqueo cardiaco, 1 (3.5 %) Derrame
pericardico, 1 (3.5 %) Estatus post-infundibuloplastia. (Tabla 102)

“h
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Tabla 19: Complicaciones de tipo cardiolégico.

ne encia (n)_ | Porcentaje (%) __ '

ca congestiva 9 32.1 % |
Fit .7 SO U - X SR
Taquicardias: 10.7 % i
Supraventricular 2 l
Helicoidal ___ [ JE S S j
Hipertension arterial slslemlca - - 2 _ T Y i
Extrasisloles ventriculares__ 2 LT % i
Sindrome de Q-T largo_ o 1 o o 3.5% o
Arritmias mulhples A - 3.5 % _ i
Bloqueo cardiaco R .35 % i
Derrame pericardico . 1 3.5 %, o !
Status post-infundib _ 1 .35% L
Totat AU A B 100 % ‘

g).- Miscelaneos: Otras complicaciones que se presentaron en 21 (12.9 %) pacientes fueron las
siguientes: 18 (85.7 %) Insuficiencia Renal Aguda, 1 (4.7 %) Sangrado de Tubo Digestivo Alto.
1 (4.7 %) Coagulacion Intravascular Diseminada, 1 (4.7 %) Sindrome Colestasico. (Tabla 20)

Tabla 20: Complicaciones miscelanicas.

- Porcentaje (%)

. ..857%
|S|ndrome colestasmo — 4.7 %
| Sangrado QELQEO_QIgeStIVO alto_ 4.7%

Coagulacion intravascular diseminada_|_ 4.7 %

Total

De los 162 pacientes que analizamos, 108 (66.7 %) egresaron vivos y 54 (33.3 ‘%) por
deluncion; 12 (7.4 %) fallecieron en quiréfano. y 2 (1.2 %) fallecieron en ias primeras 24 horas
post-tratamiento quirdrgico. (Grafica 16y 17)
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De los pacientes que fallecieron en quiréfano 9 (16.3%) fue a causa de Choque cardiogénico, 4
(7.2%) por Fibrilacion ventricular y. 1 (1.8%) con Arritmias multiples, Estatus post-toracotomia y

Choque cardiogénico secundario.

De los 54 neonatos fallecidos, 37 (68.5 %) fue a causa directa de la cardiopatia y 17 (31.4 %)

por otras causas. (Tabla 21)

Tabla 21: Causas de defuncion

sa de defuncion

Frecucncna (n) ]

DEFUT\TCI N CARDIOLOGICO

Porcentaje (%)

34
2

Taponamlenlo cardlaco

‘Choque séptico ,
Hemorragia pulmonar
Hipertension pulmonar

"~ DEFUNCION NO CARDIOLO@

3

3.6 % _

| TT2sa T
|




DISCUSION

Las enfermedades cardiacas congenitas han sido un gran reto para la ciencia medica. pero a
partir de los aros 55 posterior a que Gross realizara la ligadura de un conducto arterioso
persistente en una nina de 7 anos de edad. crecio el interes para estas patologias, hubo un
cambio dramatico para mejorar las técnicas de diagnostico y tratamiento. con el advenuniento
de mejor tecnologia y el desarrollo de otras especiabdades pediatricas como son la
Neonatologia. Medicina Fetal. Cardiologia pediatrica. Cirugia cardiovascular. Cuidados

intensivos, Anestesia y Enfermeria.

Los efectos secundarios de una lesion compleja inoperable sobre el corazon, pulmon y cerebro
pueden ser bastante graves. y pueden resultar en insuficiencia cardiaca congestiva cronica,
retraso en la curacion, infecciones frecuentes. cambios vasculares puimonares irreversibles,

retraso en el desarrolio cognoscitivo, o déficit neurologico focal.

En el departamento de Neonatologia del Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez. en el
periodo comprendido del 1° de enero de 1998 al 31 de diciembre del ano 2000, ingresaron un
total de 809 neonatos. Se revisaron 162 expedientes con lo que concluimos que el 20 % de los
pacientes que ingresan al Departamento de Neonatologia, padecen alguna enfermedad
cardiaca congénita con mayor predominio en el sexo masculino que en el femenino, relacion

2:1, al igual que se menciona en la literatura mundial.

El hospital donde realizamos este estudio es una unidad de tercer nivel de atencion medica,
pediatrica, por lo que no se cuenta con maternidad y todos los pacientes que se reciben son
externos, podenios entonces en base a los datos recabados considerar que la atencion de
primer contacto de la mujer embarazada y del paciente neonato al nacimiento y en los controles
posteriores es defliciente al considerar que solo en tres casos del total de la muestra se realizo
un estudio prenatal diagnostico de cardiopatia congénita . mismo que se puede realizar desde
1a semana 11 de gestacién, y que en ninguno de estos casos se refirnio al paciente a una unidad
de atencion adecuada para el nacimienlo y atencion de un neonatv que requeria de alta
especializacion para su manejo. Llama la atencion que en el 3. 7% existia el antecedente de

mortinatos.
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Afortunadamente ia gran mayoria de las madres de nuestros pacientes por su edad no son
consideradas con un embarazo de alto riesgo. de hecho se demuestra con las caracteristicas
de los productos, la mayoria a término y con un adecuado peso para la edad gestacional, asi
como una buena valoracion de Apgar, sin embargo y redundando en lo previamente
comentado, el retraso en la sospecha diagnhostica del paciente cardiopata se refleja con mucho
en la evolucion posterior, donde de aquellos pacientes que ingresaron durante ta primera
semana de vida un elevado porcentaje ( 33 %) presentaba dificultad respiratona severa que
incluso ameritd intubacion orotraqueal al ingreso. esto nos traduce por una parte
descompensacion hemodinamica que evidentemente influye en la morbilidad y maortalidad

neonatal .

La caracteristica carencia de recursos economicos de la poblacion que se atende en nuestro
hospital, aunado a la falta de regionalizacion y con ello de infraestructura medica en el interior
de nuestro pais se hace evidente al constatar que el 68% de los pacientes estudiados

provenian del estado de México y del interior de la republica.

Aunque en la revision bibliografica se menciona que la mayor parte de los pacientes con
cardiopatias son prematuros. en nuestra poblacion observamos que el 59.3 % de los pacienies

fueron recién nacidos de término eutroficos.

La cardiopatia congénita mas frecuente que se maneja es la Pearsistencia del conducto arterioso
tanto en los pacientes prematuros como en los recién nacidos a término, en los que se detectd

sola o asociada a problemas cardiacos de mayor complejidad.

Los defectos anatdmicos. los efectos in utero de las iesiones estructurales, y los cambios en la
fisiologia cardiovascular secundarios a los eventos esperados en la circulacion transicional.

Las manilestaciones clinicas son diversas y afectan a diferentes areas de la economia como
son al aparalo respiratorio, sistema neurologico, y propias del aparato cardiovascular.




De entre las manifestaciones clinicas que hacen sospechar de cardiopatia congeénita soplo.
cianosis periférica, hiperactividad precordial. hepatomegalia. cianosis central alteraciones del
ritmo e insuficiencia cardiaca fueron las mas importantes. y como en otro tipo de afecciones
neonatales la hipoactividad y fatiga tambien formaron parte del cuadro clinico aunque estas
manifestaciones solas o sin un cuadro florido son inespecificas. Para el diagnostico de certeza
es indispensable realizar estudios de gabinete complementarios (radiografia de torax,
electrocardiograma y ecocardiograma). que no en todos nuestros pacientes se realizaron al
ingreso o al momento del diagnastico clinico. lo que praobablemente influye en el tiempo de

hospitaltzacion con sus consecuencias

El tiempo transcurrido de estancia intrahospitalaria al diagnostico de certeza es primordial para
un buen manejo de esta enfermedad, en nuestro estudio el 54 % fue diagnosticado en su primer
dia de estancia. sin embargo en el 46 % no se llevdo a cabo con prontitud, con el consiguiente

retraso en el tratamiento e incremento de complicaciones,

La cardiopatia congénita mas frecuente que se mancja es la Persistencia del conducto arterioso
tanto en los pacientes prematuros como en los recién nacidos a término. en los que se detecto

sola o asociada a problemas cardiacos de mayor complejidad.

La experiencia con el manejo del conducto arterioso persistente en general es bastante
satisfactoria con tratamiento medico cuando se presenta ccmo entidad cardiologica aislada, el
resto de los pacientes que recibicron mancjo quirtagico fue por una cardiopatin compleja, los
procedimientos quirugicos a que fueron sometidos fueron mas de tipo paliativo dada la
complejidad de la cardiopatia y de manera estrecha se relaciona la mortalidad en quiréfano. que
corresponde al 25 9% de las defunciones de esta causa; probablemente esto puede
relacionarse con el tiempo en el que se realizo el tratamiento quirdrgico. el cual no analizamos
en este estudio. ya que esto puede influir en la supervivencia de estos ninhos, con la disminucion
en las complicaciones previas al tratamiento y disminuir los factcres de riesgo de mortalidad de

tipo no cardiologico.
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La estancia intrahospitalaria es variable, un 42.5% se e¢gresa dentro de las primeras dos
semanas, no obstante 29% permanecen hospitalizados por espacio de un mes, lo cual implica
otro tipo de complicaciones inherentes a las caracteristicas de! paciente neonato como son su
inmadurez inmunologica, la facilidad de complicarse con procesos de tipo respiratorio, gque
aunado a la exposicion a gérmenes altamente infecciosos que desarrollan mecanismos pata
hacerse resistentes a antibidticos de amplio espectro. hacen que la infecciones nosocomiales
sean la complicacién no cardioldgico mas frecuente en estos ninos, de las que un porcentaje

relativamente alto evoluciona a choque septico

El promedio de dias ventilacion es satisfactorio, por lo que la posibilidad de comphcaciones
secundarias a ventilacion mecanica prolongada como el desarrolio de dispiasia
broncopulmonar es muy bajo. y no se considera en este estudio. aunque la Hipertension

pulmonar como complicacion no fue infrecuente.

Oftras complicaciones cardiolégicas no quirargicas incluyen en especial la Insuficiencia cardiaca.

y arritmias como la Fibrilacion ventricular.

Llama la atencion que también se diagnosticaron como complicaciones importantes la
Hemarragia intracrancana y Crisis convulsivas. las que pudieran asociarse a la gran labilidad de
nuestros pacientes, quienes debido a su edad y caracteristicas de desarrolio tienen una alta
predisposicion para sufrir alteraciones a nivel cerebral, considerando que el corazon es un
organo vital y que el cerebro es tan labil a los cambios de presion. flujo. volumen, que dependen
de manera directa de la funcidn cardiaca, lo que hace que todos cstos pacientes sean
considerados a su egreso con allo riesgo neurologico, al que se agrega la dificultad que tienen
para crecer y la facilidad con que se desnutren, lo que se puede apreciar no es en este grupo
etario como pudimos corroborar en nuestro estudio, donde este no fue un problema relevante.

sino que puede ser mas evidente en los controles posteriores.

Muchos de nuestros pacientes desarrollan alteraciones en el equilibrio acido base, pudimos
observar al ingreso un elevado porcentaje presentaba acidosis metabdlica, que en ocasiones

persistio a pesar del tratamiento, de estos un 50 % fallecio.
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CONCLUSIONES

Las 10 enfermedades cardiacas congeénitas mas [recuentes ingresadas en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales del Hospital Infantil de México Federico Gomez fueron:
Persistencia del conducto arterioso, Coartacion de la aorta, Sindrome de ventriculo derecho
hipoplasico, Transposicion de grandes arterias, Drenaje venoso anomalo total de venas
pulmonares infradiafragmatica, Cardiomiopalia hipoxica, Interrupcion del arco aortico.
Transposicion de grandes arterias con comunicacion interventricular, Atresia tricuspidea.
Sindrome del corazon izquierdo hipoplasico.

Es importante la regionalizacion de la atencion medica. la capacitacion del personal para la
atencidn de la salud, el diagnostico prenatal temprano y correcto, la referencia temprana a
centros adecuados, la capacitacion médica en el primer contacto con el paciente neonato, la
sospecha clinica temprana de esta enfermedad. el transporte neonatal adecuado y la
optimizacion en el uso de los recursos materiales y humanos (equipe multidisciplinario) para el
diagnostico y manejo certeros, tempranos y la atencion oportuna que tedundaran en mejoies
resultados de los ninos con cardiopatias congeénitas.

Este trabajo puede servir como base para ampliar los conocimientos de los neonatos con
enfermedad cardiaca congénita en estudios prospectivos para esclarecer las posibles
relaciones causales y definir el impacto del diagnostlico prenatal asi como el tratamiento
oportuno medico y quirdrgico antes de las complicaciones y con esio comparar la supervivencia
de estos ninos ya que resume tambien la informacion epidemiologica mas relevante para

fundamentarlos.
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GRAFICA 1

DISTRIBUCION POR SEXO DE PACIENTES CON
CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN DE UN HOSPITAL
DE TERCER NIVEL
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CUADRO 1

CLASIFICACION DL LAS ENFLERMLODADLES CARDINCAS CONGLNITAS EN RLLACION AL GLNLRO

CIANOSIS SEVERA SEC. A CIRCULACION SEPARADA Y MEZCLA POBRE HOMBRES MUJERES
D-TGA 7 2
D-TGA + CIV 3 1
TOTAL 10 3
CIANOSIS SEVERA CAUSADA POR FLUJO SANGUINEQ PULMONAR RESTRINGIDO
Tetralogia de Fallol 3] 2
Atre: tricuspidea 2 1
Atiesia pulimonar con sepltun_intraventricular intacto (Sx Ventriculo Derecho Hipoplasico) 7 4
Estenosis pulmonar critica 2 o
Anomalia de Ebstemn 1 O
TOTAL 12 7
CIANOSIS LEVE CAUSADA POR MEZCLA COMPLETA CON FLUJO SANGUINEO PULMONAR NORMAL O AURMENTADA.
DATVP supradialragmaética 1 [¢]
Tronco Arlernoso _— S o
DATVP infradiafraqmitica 6 2
TOTAL 9 2
HIPOPERFUSION SISTEMICA E ICC CON POCA O SIN CIANOSIS
Eslenosts amtica 1 [5)
Coartacion de ia Aorta i Y
Interrupcion del arco aothico 2 2
Sx del Cusazon 1zquerdo Hipoplasico 2 1
Displasia teve de 1a vilvula ticuspide 1 0
Ventriculo Uimico con Estenosis Subaorthica o Co Ao 1 [5)
Catdiomuopalin 4 2
TOTAL 20 3
ACIANOTICA CON LEVE O SIN DIFICULTAD RESPIRATORIA
Estenasis pulmonar 3 3]
Nctecto Soptal Ventrenlar (CIV) Pl 1
Defeclo Septal Atrial (CIA) 1 2
PCA 40 29
Hipoplasi dc ki amicaa pulinanar (8] i
Atrescr valvular pulimaonan con CIA+ PCA [1] t
TOTAL 46 34
MALPOSICION CARDIACA Y ANORMALIDADES DE SITUS ABDOMINAL
Sindrome de asplenia 2 ]
Ectopun cardiaca 1 )
TOTAL 1
N OTRAS

Estenomis subadrica 3] 1
Esleaosis de 1o artens pulinonie 1 3]
Atros vular pulimonar con defecto del septum [+] 1
Cornumeacion aorhica 1 [¢]
TOTAL 2 2
Sin estudio de ecocardiograma 2 1
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GRAFICA 2

RELACION POR SEXO Y POR DIAGNOSTICO DE PACIENTES
CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN DE UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL ’
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GRAFICA 3

DISTRIBUCION POR ORIGEN DE LOS PACIENTES CON
CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN DE UN HOSPITAL
DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 4

RELACION DE LA EDAD DE INGRESO DE LOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN
DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 5

DISTRIBUCION POR DIAS DE HOSPITALIZACION DE LLOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN
DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 5A

DISTRIBUCION EN RELACION A DIAS DE
HOSPITALIZACION EN NEONATOS MENORES DE 24
HORAS CON CARDIOPATIAS CONGENITAS
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GRAFICA 5B

DISTRIBUCION EN RELACION A DIAS DE HOSPITALIZACION
EN NEONATOS DE 1 A 7 DIAS DE VIDA CON CARDIOPATIAS
CONGENITAS
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GRAFIACA 5 C

DISTRIBUCION EN RELACION A DIAS DE
HOSPITALIZACION EN NEONATOS DE 8 A 14 DIAS DE VIDA

CON CARDIOPATIAS CONGENITAS
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GRAFICA 5D

DISTRIBUCION EN RELACION A DIAS DE_
HOSPITALIZACION EN NEONATOS DE 15 A 30 DIAS DE
VIDA CON CARDIOPATIAS CONGENITAS
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GRAFICA § E

DISTRIBUCION EN RELACION A DIAS DE
HOSPITALIZACION EN NEONATOS DE 31 A 60
DIAS DE VIDA CON CARDIOPATIAS
CONGENITAS
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GRAFICA 5 F

DISTRIBUCION EN RELACION A DiIiAS DE
HOSPITALIZACION EN NEONATOS MAYORES
DE 61 DIAS DE VIDA CON CARDIOPATIAS
CONGENITAS
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GRAFICA 6

RELACION DEL APGAR AL NACIMIENTO EN LOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA
UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 7

DISTRIBUCION POR EDAD GESTACIONAL AL
NACIMIENTO DE LOS PACIENTES CON CARDIOPATIA
CONGENITA EN LA UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER
NIVEL
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CUADRO 2

CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES CARDIACAS CONGENITAS EN RELACION A LA EDAD GESTACIONAL

CIANOSIS SEVERA SEC. A CIRCULACION SEPARADA ¥ MEZCLA POBRE 22-28 | 29-34 | 35-37 | 3842
D-TGA _ [5] 2] 1 8
D-TGA + CIV Q [*] 1 3
TOTAL [ 0 2 11

CIANOSIS SEVERA CAUSADA POR FLUJO SANGUINEO PULMONAR RESTRINGIDO
Tetralogia de Fallot [s] o g 2
Atresia tricuspidea 2] a 1 2
Atresia pulmonar con septumn intravemtricular intacto (Sx Ventriculo Dercecho Hipoplasico) [s] [°] 1 10
Estenosis pulmonar critica o 4] o] 2
Anomalia de Ebstlein a [¢] 1 [¢]
TOTAL 0 0o 3 16
CIANOSIS LEVE CAUSADA POR MEZCLA COMPLETA CON FLUJO SANGUINEO PULMONAR NORMAL O AUMENTADA.
DATVP supradialragmatica o o [¢] 1
Tronco artertoso <] o o 2
DATVP infradiafragmatica [*] [s] 2 [5]
TOTAL [ [+ 2 9
HIPOPERFUSION SISTEMICA E ICC CON POCA O SIN CIANOSIS
Estenosis aorici o [¢] [+] 1
Coartacion de 1a Aorta [s] [s; 10
interrupcion deil alco adrlico [¢] [¥ 2
Sx del Corazén fzquierdo Hipoplasico Q [o) = 1
[Displasia leve de la valvata tricaspide R o o o
Veniriculo Unico con Estenosis Subaortica o Co Ao [*] <] o 1
Cardiomop:ilia 0 [+ 1 6
TOTAL ] o 7 21
ACIANOTICA CON LEVE O SIN DIFICULTAD RESPIRATORIA
Estenosis pulimonag o 1 9] 2
Defecio Septal Ventricular (CiV) 0 4] 1 2
Defecto Septal Atnal (CLA) [¢] [<] a K
PCA - 5 26 12 =
Hipoplasia de la aiteria pulmonir [¢] [3] 1 [*]
Alresta Valcular pumonar con CIA + PCA 0 [} 5] 1
TOTAL 5 27 14 34
MALPOSICION CARDIACA Y ANORMALIDADES DE SITUS ABDOMINAL
Sindrome de asplenia [¢] 1 4] 2
Ectopia carchaca [4] [e] [¢] 1
TOTAL [*) 1 []) 3
OTRAS
Estenasis subaorticn o [o] [+) 1
Estenosis de li artenta pubmonar [5] 1 [+] o
Alresia valvular pulmonat_con defecto del septum [+] o] 1 [¢]
10N aortica o 3] [3) 1
[) 1 1 2
Sin estudio de ecocardiograma 2 1 [}] [




GRAFICA 8

CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES CARDIACAS
CONGENITAS EN RELACION A EDAD GESTACIONAL

301

25

15 |~

>~-0Zmcoman

22-28 o 29-34“; T 35-37
SEMANAS DE GESTACION

I CIANOSIS SEVERA SEC. A CIRCULACION SEPARADA Y MEZCLA POBRE

O CIANOSIS SEVERA CAUSADA POR FLUJO SANGUINEO PULMONAR RESTRINGIDO

EiCIANOSIS LEVE CAUSADA POR MEZCLA COMPLETA CON FLUJO SANGUINEO PULMONAR |
NORMAL O AUMENTADA. o :
B HIPOPERFUSION SISTEMICA E ICC CON POCA O SIN CIANOSIS

O ACIANOTICA CON LEVE O SIN DIFICU TAD RESPIRATORIA

EMALPOSICION CARDIACA Y ANORMALIDADES DE SITUS‘ABDOMINAL

OTRAS

DOSIN ESTUDIO DE ECOCARDIOGRAMA

FUENTE NEOHNATOS INGRESADOS A LA UClN DEL HIMFG

-l
)

TESIS COHN
 FALLA 77 7TOE




GRAFICA 9

DISTRIBUCION DE LA VALORACION DEL SILVERMAN-
ANDERSEN AL INGRESO A LA UCIN DE UN HOSPITAL
DE TERCER NIVEL

35%

19%

ONO SE REALIZO 1-2
034 B+ 5
INTUBADO

FUENTE: NEONATOSN INGRESADOS EN LA UCIN DEL HIMFG

[ TESE COR

89




P-0ZmMmCcOmam

GRAFICA 10

RELACION DE LAS MANIFESTACIONES
RESPIRATORIAS EN LOS PACIENTES CON
CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN DE UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 11

RELACION DE LAS MANIFESTACIONES

CARDIOVASCULARES EN LOS PACIENTES CON

CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UC;:N DE UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 12

RELACION DE LAS MANIFESTACIONES
NEUROLOGICAS EN LOS PACIENTES CON
CARDIOPATIA CONGENITA EN LA LUCIN DE UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 13

RELACION DEL EQUILIBRIO ACIDO BASE DE LOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA
UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 14

DISTRIBUCION DE LOS DIAS DE ESTANCIA
INTRAHOSPITALARIA AL REALIZAR EL DIAGNOSTICO
DE CARDIOPATIA CONGENITA EN LA UCIN DE UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 15 A

RELACION DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA
UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 15 B

RELACION DEL TRATAMIENTO MEDICO DE LOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA
UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 16 A

DISTRIBUCION DE MORTALIDAD AL EGRESO DE LOS
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA
UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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GRAFICA 16 B

DISTRIBUCION DE LA MORTALIDAD DE LOS 54
PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA EN LA
UCIN DE UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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EPIDEMIOLOGIA DE LAS ENF. CARDIACAS CONGENITAS EN UNA UCIN DL UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL.

FIOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Folio:
bre: Sexo: Registro:,
Edad alingreso_________ FEdad al egreso Origen: Fecha de nac’
Fecha de ingreso: Fecha de cyreso: Dias de hospitalizacion:

Fact.de ricsyo pevinatales:

Edad N ;. Mor : Polihid M. i Rubdola:
) — Toxi — — — 5iab .

Malf il : Otros
G P A (o Causa CPN.
No de embarazo;, Dx PPrenanal: - Si: Na-, SDG:
Tipo de i B Causa:
APGAR: 1 min: S min:, Peso (gr): Edad gestcional (Capurro o Ballard ):

i And. T N, . de o

s

Fadecimicuto Actuals

Pcso ingreso Talla ingreso. Edad de inicio Ali ion previo al i

Sintomas: e Resp (SA): Leve(1-2, Moderada (3-1). Severu (> S)., DAI ll::nxo: Alcomer:

Z
]

Fatiga
Hipoactividad:
Cianosis Ce
Cianosis Perifé
Durente la alimentacion:
Al llanto;

Convul
Apnea:
Edema:
Palpebsal.
Matcolar:

ones :

Cuales:,

Malf Congénitas:
Cual:

Torax Anormal
Estertores:

iliperact. Precocdial:
Soplo:

Taquicardia
Bradicardia:

*lepatomegalia:
risplenomegalia:
rolipnea
Euréfico
Hipotréfico
Hipertréfico
Ictericia

Hnnne

T

TESIS
FALLA DG




Ausente:

Puiso h 1: Normal: Ampt
Pulso fi i: Normal, A
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Post. Tx: _ — - T - -
Egreso: - . T T T
DIAGNOSTICO

lidad al Dx: Tiempo de EIH al Dx: ICCal Dx: Si: No:

Rx torax: Cardiomegalia; - Si: No:. L radiologica p oménica;

EKG:

Ecocardiograma:

TRATAMIENTO (Tx):

Fase de ventilacion @

Fase . Fase 11 Fasc I1I: Fase IV: Dias dc ventilacidén @ Pre Qx: Post Qx:

TXN: Medico:, Quinirgico:

Describa:

Complicaciones: St No:

Describa:

Defuncion: Si No:

Diagnosticos:

Causa de muecrte de otra ctiologia:,

Autopsia: Si: No:
Describa;

DIAGNOSTICOS DE EGRESOQ:
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