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lll. Antecedentes Histdricos y Marco Tedrico

lll.i- Antecedentes Generales

Las cardiopatias congénitas se definen como cualquier anomalia cardiaca
estructural con significacion real o potencial. Su incidencia oscila entre 7 y 8
/1.000 recién nacidos vivos. Para un 20- 40% de éstos constituye un problema
médico grave. La distribucion por sexos es globalmente similar, aunque la CIA
es mas frecuente en nifias, mientras que la coartacion y la transposicion de
grandes vasos es mas frecuente en nifios (8). La etiologia es desconocida en
el 80% de los casos, en el 20% restante se relaciona con aberraciones
cromosomicas (5%), sindromes polimalformativos (3-15%) y agentes
teratogénicos externos (9). La mayoria se debe a una alteracion del desarrollo
entre las semanas 3 y 10 de gestacién, y son entidades dinamicas con
evolucion diferente para cada paciente (1). Los nifios en quienes se demuestra
que tienen enfermedad cardiaca congénita, del 50 % al 60% son
diagnosticados al mes de vida (7). En nifios por debajo de un afio de edad, la
mortalidad por esta causa es de aproximadamente un caso por cada 1.000
nacidos vivos (8), la mortalidad sigue disminuyendo progresivamente
(diagndstico temprano y tratamiento), con lo que aumenta la supervivencia
(aproximadamente el 85-90% de los pacientes con cardiopatias congénitas

llegaran a la edad adulta) (1).

Las malformaciones cardiacas congénitas se pueden agrupar en varias
clasificaciones: anatomopatoldgicas, fisioldgicas, radiolégicas y clinicas. Un
concepto importante es que cualquier malformacion produce que el corazén
trabaje contra algun tipo de sobrecarga. La sobrecarga puede estar producida
por presién, volumen de flujo, enfermedad miocardica intrinseca, enfermedad
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miocardica isquémica o alguna combinacidn de estas categorias. La
clasificacion mas util es la funcional que combina factores clinicos, radiolégicos
y fisiologicos. Esta clasificacion, que combina la presencia o ausencia de
cianosis y el aspecto radiologico de la vascularizacion pulmonar, constituye la
base del diagnéstico diferencial de la enfermedad cardiaca congénita en los

ninos.

La cianosis es un hallazgo clinico importante en los pacientes con enfermedad
cardiaca congénita. Existe desaturacion cuando la saturacion de oxigeno
arterial esta por debajo de lo normal (94% o menor). Sin embargo, la cianosis
no se detecta clinicamente hasta que la saturacion de oxigeno arterial es del
85% o menor en un paciente con un hematocrito normal o cuando existe una
reduccion de la hemoglobina en la sangre arterial de 3-5 g/dl. Con una anemia
severa (< 8 gr. de hemoglobina), la cianosis no es clinicamente evidente hasta
que la saturacién arterial cae aproximadamente el 60%. Existe obviamente una
zona intermedia donde el paciente esta desaturado pero no ciandtico. Ademas

de la enfermedad cardiaca congénita, la cianosis tiene otras causas.

La cianosis es un signo de gran variedad de malformaciones cardiacas
congénitas. Sin embargo, las anormalidades basicas incluyen: cortocircuitos
de derecha a izquierda (atresia tricuspidea, tetralogia de Fallot), mezcla de las
circulaciones sistémica y pulmonar (tronco arterioso, ventriculo unico), origen
de la aorta en el ventriculo derecho (transposicion de grandes vasos,
ventriculo derecho con doble salida) y edema pulmonar severo
(miocardiopatia, sindrome del corazén izquierdo hipoplasico). Los primeros
tres tipos permiten que la sangre venosa sistémica entre en las arterias
sistémicas. La insuficiencia cardiaca congestiva severa con edema pulmonar
interfiere con la oxigenacion normal en los capilares pulmonares, de forma que
la sangre desaturada regresa de los pulmones al corazon izquierdo y a la

circulacion sistémica.

El diagnéstico diferencial de la enfermedad cardiaca congénita se basa en la

presencia o0 ausencia de cianosis y en la vascularizacion pulmonar mostrada
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en la radiografia de térax. La enfermedad cardiaca congénita se clasifica como
aciandtica con flujo sanguineo pulmonar aumentado (Comunicacion
interventricular, comunicacion interauricular, conducto arterioso permeable,
canal auriculoventricular, otros cortocircuitos), acianética con flujo pulmonar
normal ( Coartacion de aorta, estenosis aodrtica, Insuficiencia adrtica, Estenosis
pulmonar, Insuficiencia pulmonar, Estenosis mitral ), Cianotica con flujo
sanguineo pulmonar disminuido ( Tetralogia de Fallot, Trilogia de Fallot,
Atresia pulmonar o severa estenosis pulmonar, Hipoplasia aislada del
ventriculo derecho, Enfermedad de Uhl, Atresia tricuspide, Estenosis
tricuspide, Anomalia de Ebstein, transposicion y complejos de transposicion,
tronco arterioso, Retorno venoso pulmonar andmalo total, Atresia tricuspide,
Ventriculo unico ), ciandtica con flujo sanguineo pulmonar aumentado o
variable ( transposicion de los grandes vasos, complejos de transposicion,
ventriculo unico, atresia tricuspide, tronco arterioso, retorno venoso pulmonar

anomalo total ), e hipertension venosa pulmonar (10).

El primer método de imagen en el algoritmo diagndstico en pacientes con
sospecha de enfermedad cardiaca congénita incluye una radiografia de térax

seguida de un ecocardiograma (14).

Tradicionalmente la ecocardiografia transtoracica ocupa la primera linea del
estudio por imagen. Entre sus ventajas estan: ser ampliamente validada,
facilmente disponible, su relativo bajo costo, no requiere sedacion,
eventualmente se puede realizar portatil, no usa radiacion ionizante y aporta
informacion anatomica y funcional. Sin embargo, tiene importantes
limitaciones, tales como ser muy dependiente del operador y del campo de
vision o ventana acustica del paciente, algunas estructuras de dificil evaluacion

como grandes vasos extra cardiacos, shunts quirurgicos, etc.

El otro pilar del estudio de cardiopatias pediatricas es el cateterismo cardiaco,
considerado el Gold Estandar del estudio preoperatorio; sin embargo, también
tiene limitaciones: esta poco disponible, sobreposicion de estructuras,

dificultades en demostrar arterias sistémicas y pulmonares en forma



simultanea, invasivo, altas dosis de contraste endovenoso y de radiacion

ionizante (11).

La resonancia magnética (RM) y tomografia computada han generado
considerable interés como técnicas complementarias en casos de dificil
diagndstico ecografico y en cateterismos frustros por razones técnicas o

anatomicas.

La RM permite caracterizar los grandes vasos y las conexiones intracardiacas,
siendo especialmente usadas las secuencias 3D con gadolinio endovenoso,
todo esto sin usar radiacion ionizante. Su desventaja es el largo tiempo de
exploracion que generalmente obliga a anestesiar al paciente y esta
contraindicado en pacientes con marcapasos y otros implantes cardiacos (12,
14).

Con el avance tecnoldgico de los equipos de Tomografia Computada (TC),
principalmente en cuanto a su resolucion espacial y velocidad de adquisicién
de datos, ha surgido la opcién de realizar estudio de cardiopatias complejas
con TC Multidetector (TCMD) con buenos resultados en casos en que la

ecografia y/o el cateterismo no han logrado resolver el problema diagndstico.

En los equipos TCMD actuales es posible realizar un examen en menos de 30
segundos, obteniendo un set de datos que puede ser reconstruido a imagenes
tridimensionales o 2D multiplanares. Esto nos permite no usar sedacién en
pacientes cooperadores, en general mayores a 5 afnos y usar sedacién
superficial en los menores. Las ventajas principales de éstos son su capacidad
multiplanar, dado que cada estructura vascular tiene su propio eje (esto
permite una excelente visualizacion de los grandes vasos, especialmente la

circulacién arterial pulmonar, aorta y las conexiones vasculares quirurgicas).

No es operador dependiente ni invasivo, es corto el tiempo de adquisicion, no
depende de la ventana acustica, se puede realizar en pacientes graves y

eventualmente permite interconsultar el caso con otros especialistas.



Una desventaja es el uso de contraste endovenoso. Si bien los equipos
actuales permiten usar menor cantidad dados los cortos tiempos de

exploracion y las técnicas de deteccion automatica del bolo.

Los equipos actuales de tomografia permiten automodular la corriente del
tubo, de manera que la dosis de radiacién siempre sea la minima que permita
una imagen diagnostica (13). Considerando la importancia de mantener una
baja dosis, se recomienda realizar estos estudios sin gatillado
electrocardiografico y con la mayor relacion rotacion-avance de la mesa (factor
PITCH) posible.

Para realizar el examen se requiere una via venosa periférica, por la cual se
administra contraste yodado con inyectora automatica, se detecta su llegada
al corazén con software especial que inicia la adquisicion automaticamente.
Esto dura no mas de 1 minuto. Posteriormente se procesan los datos en la
estacion de trabajo, generando reconstrucciones multiplanares y 3D, y se

pueden revisar en forma interactiva con el médico tratante. (13)
l. ii- Antecedentes Especificos

En nuestro pais se estima una prevalencia en Cardiopatias congénitas del 1%
(10/1,000 RNV) y se estima, segun datos del Sistema Nacional de Informacién
en Salud (SINAIS), que ocupa la segunda causa de mortalidad en menores de
1 afo, con una tasa cercana a 1.4/1,000 RNV, encontrandose dentro de las
tres primeras causas de muerte en nifios entre 1-4 afios de edad (22).

El estudio morfologico y anatémico ha sido fundamental para los avances en

tratamiento y diagnéstico de las CC (22).

COMUNICACION INTERVENTRICULAR (CIV): Es una lesién en la cual el
tabique interventricular permite la comunicacion entre los dos ventriculos.
Corresponde al 20-25% de las CC con una incidencia de 25 a 50 por 1000

nacidos vivos. El septo interventricular se divide en 4 porciones: Membranosa,



trabecular, tracto de entrada y tracto de salida (infundibular) en las cuales

tenemos el defecto en un 80%, 5 a 20%, 5 a 7% y 5%, respectivamente (20).

COMUNICACION INTERAURICULAR: Defecto del tabique interauricular que
permite el flujo sanguineo entre las dos auriculas. Se localiza en cualquier
parte del tabique interauricular pero con mayor frecuencia regién del foramen
oval en un 70%. El diagndstico puede ser dificil los primeros dias de vida y
puede confundirse con un foramen oval normal a esta edad. Fue descrito
inicialmente como alteracién patoldgica por Rokitanski en 1875, pero se
conoce como defecto anatomico desde la época de Galeno. Tiene una
incidencia global: 7% de todas las cardiopatias con predominio en el sexo
femenino 2:1 y una asociacion importante con el sindrome de Holt Oram. Se
presenta en un 30% de la etapa adulta normal. Se clasifica segun la
localizacion anatomica del defecto en: Tipo Osteum Secundum o Foramen
Oval 70%; Tipo Seno venoso cerca a la llegada de la vena cava inferior o
superior 10%; Tipo Posteroinferior o Seno Coronario 1-2%; Tipo Osteum
Primun aqui el defecto es a nivel de los cojines endocardicos 20%, y Tipo

Auricula Unica. Ausencia del tabique interauricular (21).

DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE: El conducto arterioso es un vaso que
permite la comunicacion entre la Aorta y la arteria pulmonar provocando un
cortocircuito de izquierda a derecha en la vida fetal circulando el 70% del gasto
cardiaco a través suyo. El cierre del ductus se inicia después del nacimiento
por medio de la contraccion de células musculares y edema subendotelial
(primer estadio funcional), posteriormente hay destruccion del endotelio y
proliferacion de la intima (segundo estadio anatomico). EI aumento de las
presiones de oxigeno al nacimiento favorece la contraccion del ductus junto
con la disminucién en los niveles de prostaglandinas principalmente la E2
producidas por la placenta que ejercian un efecto vasodilatador local. El cierre
funcional esta dado a las 48 horas en un 90% y a las 96 horas en un 100% en
recién nacidos a término, mientras el cierre anatémico es completo a los 21

dias. Se ha observado que afecta con mayor frecuencia el sexo femenino en



una proporcion de 2 a 1 hasta 3 a 1. La incidencia del DAP se relaciona con la
edad gestacional y el peso, se presenta en un 53% en menores de 34 semanas
Gestacion, 65% en menores de 26 semanas, en un 80% de pretérmino con
peso menor de 1000 gramos y en 40% en pretérmino menores de 1750
gramos. Hablamos de Ductus persistente si permanece abierto mas de 7 dias
en recién nacidos a término o 21 dias en pretérmino (20).

COARTACION DE LA AORTA: Es la estrechez en la Aorta que lleva a
compromiso

hemodinamico. La union del cayado aortico con la parte proximal de la aorta
descendente es el sitio mas comun, donde se origina el ligamento arterioso,
ocasionalmente se presenta en la aorta abdominal. Representa el 5 a 7% de
todas las cardiopatias con una incidencia de 0.24 x 1000 nacidos vivos,
presentandose del 15 a 36% en el Sindrome de Turner. 1/3 de los pacientes
presentan CIV, Aorta bicuspide en un 30-85%, con una asociacion importante
a lesiones obstructivas izquierdas: estenosis subadrtica, hipoplasia de
ventriculo izquierdo y lesiones obstructivas mitrales. Alrededor del 20% al 30%
de los pacientes con COA desarrollan ICC a los 3 meses de edad. El 75% de
los pacientes con coartacion sin tratamiento fallece en promedio a los 46 afios,
el 90% a los 58 afios por falla cardiaca, ruptura de aorta y endocarditis (23).
ESTENOSIS PULMONAR. Descrito inicialmente por Morgani, es una
alteracion en la valvula pulmonar que lleva a obstruccion en el tracto de salida
del ventriculo derecho, de forma aislada se puede encontrar en un 80 a 90%
y de 10 a 20% asociado a otras patologias. Segun su localizacién puede ser
valvular, subvalvular o supravalvular y constituye el 8% de las cardiopatias.
Asociada a otras patologias como el sindrome de Noonan donde se encuentra
una valvula displasica, o en la rubeola congénita donde la lesion es subvalvular
(20).

ESTENOSIS AORTICA: Es una alteracién en la valvula aortica que lleva a una
obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo por engrosamiento,
rigidez y fusién de las comisuras valvulares. Corresponde al 5% de las

cardiopatias congénitas. La malformaciéon mas frecuente es que la aorta sea



bivalva por la fusidon de dos valvas, esta es la cardiopatia congénita mas
frecuente con repercusién a edades tardias cuando se presenta calcificacion
valvular. El compromiso puede ser valvular, subvalvular o supravalvular (24).

TETRALOGIA DE FALLOT: Conocida en el pasado como el mal azul fue
descrita en 1988 por Arthur Fallot, quien describié en esta patologia cuatro
anormalidades: Comunicacion interventricular, estenosis subpulmonar, origen
biventricular de aorta o cabalgamiento e hipertrofia ventricular derecha.
Cuando se asocia a CIA se denomina pentalogia de Fallot. Es la cardiopatia
cianosante mas frecuente en todas las edades y representa el 10% de las
cardiopatias congénitas con una prevalecia de 0,26 a 0,48 por 1.000 nacidos
vivos. Esta asociada a arco aédrtico derecho en un 17 a 25%, vena cava
izquierda en un 11%, implantacion anémala de coronarias en un 5% y
sindrome de Down en un 8% (25).

TRANSPOSICION DE GRANDES VASOS: Es la discordancia en la conexion
de las arterias aortica y pulmonar en donde el ventriculo derecho da origen a
la aorta y el ventriculo izquierdo da origen a la pulmonar. Corresponde del 5-
8% del total de las cardiopatias congénitas con predominio en el sexo
masculino 3:1 y muy relacionado con los hijos de madres diabéticas, ingesta
de anfetaminas, trimetadiona y hormonas sexuales. Se asocia a otras lesiones
cardiacas en un 50% vy al sindrome de Di George. El 30% de los pacientes
muere en la primera semana de vida, el 50% en el primer mes, el 70% en los
primeros 6 meses y el 90% en el primer afio si no se realiza ningun tratamiento.
Puede ser Dextrotransposicidon si la aorta es anterior y a la derecha de la
pulmonar (la mas frecuente) o Levotransposicion si la aorta es anterior pero a
la izquierda de la pulmonar (20).

ATRESIA TRICUSPIDEA: Alteracién en la cual encontramos una ausencia en
la conexién auriculoventricular derecha, en donde la auricula derecha se
conecta con su homologa izquierda a través de un foramen oval o una CIA 'y
no con su respectivo ventriculo llevando a un ventriculo derecho hipoplasico
para comportarse como un corazén univentricular izquierdo. Corresponde al

1-3% de las cardiopatias congénitas y en un 50% tienen CIV pequefia,



estenosis pulmonar e hipoplasia de las arterias pulmonares. La presencia de
CIA, CIV, DAP, determinan la sobrevida y su prondstico (20).

VENTANA AORTO-PULMONAR: es una comunicacion entre la aorta
ascendente y el tronco de la pulmonar en presencia de valvulas aodrtica y
pulmonar separadas. Este defecto es clasificado como proximal, distal, o total

dependiendo de su ubicacion (27).

La complejidad del estudio anatémico y funcional de este tipo de afecciones
requiere técnicas diagnosticas por imagen capaces de proporcionar la
informacion morfoldgica y funcional de forma precisa y reproducible. Durante
el abordaje diagndstico del paciente con cardiopatia congénita, después de la
radiografia de torax, el ecocardiograma es el siguiente método de eleccion
para visualizar las estructuras intracardiacas y la relacion con los grandes
vasos, aunque en ocasiones tiene algunas limitaciones. Las principales
ventajas de la tomografia cardiaca (TC) respecto al ecocardiograma son el
amplio campo de visidon y la excelente resolucion espacial y temporal de las
imagenes, lo que contribuye a proporcionar informacion anatémica muy
detallada, incluso en pacientes en el posoperatorio, en los que la ventana
ecocardiografica puede estar limitada y dificultar su estudio. La tomografia
cardiaca (TC) ha desempenado hasta ahora un papel marginal en la
evaluacion de los pacientes con CC pero es muy probable que con los
recientes adelantos técnicos aumente su utilizacion. Se trata de una técnica
mas disponible y que, ademas, es compatible con marcapasos y desfibrilador
automatico implantable. La TC es util para evaluar estructuras cardiacas y
extra cardiacas (cortocircuitos, anastomosis cavo pulmonares, aorta, arterias
y venas pulmonares), aspectos funcionales como la fraccién de eyeccion,

volumenes ventriculares y evaluacién de la via aérea (26).

Uno de los mayores beneficios de la adquisicion volumétrica de la Tomografia
Computada es la Angiotomografia (Angio TC) (15). La Angio TC ofrece la
ventaja de realizar una evaluacion global de estructuras cardiovasculares y

estructuras adyacentes, como el pulmén y la via aérea. La examinacién es



relativamente rapida de realizar, con tiempos que pueden ser de 1 segundo,
con la tecnologia de 64 detectores. La sedacion es raramente necesaria
comparada con la RM y el ecocardiograma y la calidad de la examinacién es
mas consistente. La Angio TC es relativamente no invasiva comparada con la

angiografia (16).

Las indicaciones actuales de la Angiotomografia incluyen tres tipos:

1) Indicaciones apropiadas:

 Evaluacion de dolor toracico agudo, en pacientes de riesgo intermediario, con
electrocardiograma y encimas normales.

» Sospecha de anomalia coronaria.

» Evaluacion de cardiopatias congénitas complejas.

* Investigacion de dolor toracico en pacientes sintomaticos de riesgo
intermediario, con electrocardiograma no diagndéstico, o pacientes incapaces
de realizar ejercicio fisico.

» Evaluaciéon de enfermedad aterosclerética coronaria, en pacientes con
pruebas de stress no diagndsticos o de conflicto.

» Evaluacion de las arterias coronarias de pacientes con inicio reciente de
insuficiencia cardiaca, para investigar la etiologia.

* Evaluacién de masa cardiaca (tumor o trombo), cuando hay limitacion técnica
para la realizacién de ecocardiograma y resonancia.

» Evaluacion de pericardiopatias, cuando hay limitacion técnica para la
realizacion de ecocardiograma y resonancia.

* Evaluacion de la anatomia de las venas pulmonares previamente a la
ablacion por radiofrecuencia de la fibrilacion atrial.

» Escore de calcio para pacientes asintomaticos de riesgo intermediario para

estratificacion de riesgo.
2) Indicaciones inciertas:

 Evaluacién de dolor toracico agudo, en pacientes de riesgo bajo o alto, con

electrocardiograma y encimas normales.
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* Exclusion de embolia pulmonar, diseccién de aorta y enfermedad obstructiva
coronaria (triple rule out), en pacientes con riesgo intermediario para cualquier
uno de los diagnésticos, citados anteriormente, con electrocardiograma y
enzimas normales.
Escore de calcio para pacientes asintomaticos de alto riesgo.

Evaluacion de pacientes asintomaticos, pero de alto riesgo de enfermedad
coronaria (Framingham).

Evaluacion pre-operatoria de cirugia no cardiaca, en pacientes de riesgo
intermediario, en programacion de cirugia de porte medio o grande.
Evaluacion de dolor toracica, en pacientes post-revascularizacion (stent o
quirurgica).

Evaluacion de la funcidon ventricular izquierda, en pacientes post-infarto
miocardico o en pacientes con insuficiencia cardiaca y que presenten limita-
ciones técnicas por el ecocardiograma.

Evaluacion de la funcion valvar nativa y protética, en pacientes con limitaciones
técnicas por el ecocardiograma y por la resonancia cardiaca.

3) Indicaciones inapropiadas:

Evaluacion de pacientes sintomaticos con alta probabilidad pre-prueba de
enfermedad arterial coronaria.

Evaluaciéon de pacientes con dolor toracica aguda de alto riesgo para
enfermedad arterial coronaria, con alteraciéon electrocardiografica y/o
elevacion de encimas cardiacas.

Deteccion de enfermedad arterial coronaria, en pacientes asintomaticos de
riesgo bajo o intermediario por los criterios de Framingham.

Escore de calcio para pacientes de bajo riesgo de enfermedad arterial coronaria
(Framingham).

Evaluacion de pacientes con prueba de stress previo, evidenciando isquemia
miocardica moderada o significativa.
Evaluacion pre-operatoria de pacientes de riesgo intermediario en
programacion quirurgica de pequeno porte.
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Evaluacion de pacientes asintomaticos post-revascularizacién (stent o
quirurgica).
» Evaluacién de la funcion ventricular izquierda, en pacientes polvos-infarto

miocardico o en pacientes con insuficiencia cardiaca. (17)

Dada la complejidad de algunas de las anomalias cardiacas congénitas, el
estudio tanto mediante CRM como mediante TCMD debe analizarse de forma
secuencial para evaluar la anatomia de las diferentes estructuras
cardiovasculares, asi como las conexiones existentes entre ellas.

El analisis segmentario ha de realizarse segun el siguiente orden:

1. Posicion y orientacion del corazén dentro de la caja toracica (levocardia,
dextrocardia o mesocardia).

2. Determinar el situs y las conexiones venosas. La auricula morfologicamente
derecha se caracteriza por una orejuela en forma triangular y con una amplia
conexion con el resto de la auricula. La orejuela de la auricula
morfolégicamente izquierda es mas estrecha y con forma de dedo.
Hablaremos de situs solitus cuando ambas auriculas estan en su localizacion
normal. De situs inversus, cuando la auricula morfolégicamente izquierda se
encuentra a la derecha y la morfolégicamente derecha, a la izquierda.

Existe también la posibilidad de que ambas auriculas muestren la misma
morfologia, siendo ambas morfolégicamente derechas o izquierdas, lo que se
conoce como isomerismo auricular (derecho o izquierdo respectivamente) y el
situs se cataloga de ambiguo, el cual suele asociarse al sindrome de asplenia,
cuando el isomerismo es auricular derecho, y al de poliesplenia, cuando el
isomerismo es auricular izquierdo.

3. Conexion auriculoventricular. Para ello es fundamental identificar los
ventriculos segun sus caracteristicas morfologicas. EI ventriculo
morfologicamente derecho (VD) tiene una forma triangular en los planos
axiales, sus paredes son trabeculadas y presenta la banda moderadora. El
ventriculo morfolégicamente izquierdo (VI), en cambio, muestra una forma
eliptica y sus paredes son de superficie mas lisa. Por otro lado, la identificacion

de las valvulas auriculoventriculares (la valvula mitral esta situada mas basal
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que la tricuspide) puede ser de ayuda. Cuando la auricula morfolégicamente
derecha conecta con el ventriculo morfolégicamente derecho y la auricula
morfoloégicamente izquierda conecta con el ventriculo morfolégicamente
izquierdo, la conexién auriculoventricular se cataloga de concordante. Por el
contrario, cuando la auricula morfolégicamente derecha conecta con el
ventriculo morfolégicamente izquierdo y la auricula morfolégicamente
izquierda con el ventriculo morfologicamente derecho, se habla de
discordancia auriculoventricular. Cuando hay isomerismo auricular, la
conexion auriculoventricular se cataloga de ambigua. Asimismo, es posible
que no haya conexion auriculoventricular, como ocurre en la atresia
tricuspidea o mitral, o que ambas auriculas drenen a un mismo ventriculo, lo
que se conoce como doble entrada ventricular.

4. Conexion ventriculoarterial. Siguiendo el mismo esquema anterior, cuando
la aorta se origina del ventriculo morfolégicamente izquierdo y la arteria
pulmonar del morfolégicamente derecho, hablaremos de concordancia
ventriculoarterial. Es importante recordar que la concordancia ventriculoarterial
es independiente de la posicidn que ocupan estas estructuras en el espacio.
5. Posicion y relacion entre los grandes vasos. Los multiples cortes y el amplio
campo de visiébn que nos proporciona la Angiotomografia permiten identificar
y definir la posicidon de las estructuras vasculares extra cardiacas. Los planos
axiales permiten determinar la posicion de los grandes vasos: en condiciones
normales la aorta ascendente se situa detras y a la derecha de la arteria
pulmonar, y el arco adrtico esta a la izquierda. De esta manera,
independientemente del tipo de conexion ventriculoarterial, cuando la aorta
esté en posicion anterior a la arteria pulmonar, hablaremos de que los vasos
estan en transposicion: L-transposicion cuando la aorta esté situada anterior y
a la izquierda de la arteria pulmonar; D-transposicién cuando la aorta esté

situada anterior y a la derecha de la arteria pulmonar (18).
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IV. Planteamiento del problema

La arteriografia habia sido considerada como el método diagndstico de
eleccion para las cardiopatias congénitas, sin embargo es un método invasivo,
que como todo este tipo de procedimientos puede condicionar un numero
importante de complicaciones, que inclusive pueden poner en riesgo la vida
del paciente. Actualmente la Angiotomografia ofrece muchas ventajas, debido
a que es un método no invasivo, que requiere poco tiempo para el diagnostico
y permite caracterizar adecuadamente las estructuras evaluadas, y en
comparacion con la Resonancia Magnética el costo es menor y el tiempo de
adquisicion es corto. El medio de contraste actualmente utilizado presenta un

numero menor de eventos adversos y no se requiere el uso de anestesia.
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V. Pregunta de investigacion

¢, Cual es la Utilidad de la Angiotomografia en la evaluaciéon anatémica de los

pacientes pediatricos con cardiopatias congénitas en el Hospital General Del
Centro Medico La Raza?
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VI. Justificacion

El estudio de la patologia cardiovascular y su seguimiento funcional
tradicionalmente han sido realizados con angiografia convencional, lo que
implica intervencion y un alto costo de radiacion para el nifio.

El avance y desarrollo de técnicas de Angioresonancia (AngioRM) vy
Angiotomografia computada (AngioTC) ha permitido su utilizaciéon en el
diagnodstico de variadas patologias cardiovasculares de la infancia,
tradicionalmente en manos de médicos no radidlogos, lo que constituye un
desafio para el radiélogo, como lo avala la literatura (3).

El Gold standard en el estudio de estas patologias ha sido la angiografia
convencional, con una dosis de radiacion mucho mayor que la AngioTC. La
AngioRM, igualmente util, presenta limitaciones de disponibilidad y costo en
nuestro medio y ademas habitualmente requiere de anestesia general en el
nifio, debido a sus largos tiempos de adquisicién. Es por esto que la AngioTC
aparece como un examen de primera linea para uso en nifios, ya que es muy
rapido y otorga imagenes de excelente calidad.

La AngioTC de térax permite visualizar no sélo el corazén y los grandes vasos
sino también el pulmoén y la via aérea, aportando informacion adicional a otros
meétodos de diagnostico cardiovascular. En el abdomen permite demostrar la
anatomia vascular y la relacion de las lesiones vasculares con los érganos
vecinos. A diferencia de la AngioRM, en escasos segundos este examen
permite valorar la patologia a estudiar, utilizando medio de contraste no i6nico
que en general produce escasas reacciones adversas en los nifios; ademas
permite realizar estudios en pacientes con marcapasos y cirugias previas, ya
que los artefactos metalicos producidos por los clips son menos significativos
que en RM.

La AngioTC esta indicada para la evaluacion de cardiopatias congénitas,
shunts, estudio de anillos vasculares, coartacion adrtica, trauma aortico,
vasculitis, drenajes venosos pulmonares andmalos, secuestro pulmonar,
hipertension portal y estudio vascular, tanto hepatico como renal en
trasplantes(4).
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Existen multiples trabajos que intentan protocolizar los estudios vasculares en
TC, basicamente en adultos, que no necesariamente son aplicables en nifios
ya que existen muchos factores propios de la edad pediatrica que participan
en la obtencion de una buena imagen, entre los que destacan el volumen de
contraste a utilizar que varia en forma importante en la literatura y la dificultad

para lograr apnea (4, 5,6)
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VII. Objetivos

General

Evaluar y mostrar la experiencia en el diagnostico de la patologia
cardiovascular pediatrica mediante Angiotomografia en el Hospital General del
Centro Medico La Raza, con una protocolizacion de los exdmenes acorde a la
tecnologia disponible y comparar nuestra experiencia con los protocolos
pediatricos extranjeros en relacién a los parametros utilizados, tanto en la

imagen obtenida como en la calidad diagndstica de los examenes.

Especificos

1.- Evaluar el diagndstico de la patologia cardiovascular pediatrica mediante
Angiotomografia en el Hospital General del Centro Medico La Raza.
2.- Mostrar la experiencia en el diagnostico de la patologia cardiovascular

pediatrica mediante Angiotomografia.
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VIIl.- Hipotesis

No aplica por tratarse de estudio retrospectivo — descriptivo.
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A

IX.- Material y Métodos

Lugar donde se efectuo el estudio.

El estudio se llevo a cabo en el servicio de Radiodiagnostico Departamento de
Tomografia Computada de la U.M.A.E. Hospital General “GGG” CMN La Raza
del IMSS.

Disefio de la investigacion.

Por el control de la maniobra experimental : Observacional
Por la captacion de la informacion: Retrospectivo.
Descriptivo

Transversal

Disefio de la muestra.

Pacientes pediatricos del Hospital General del Centro Médico Nacional La
Raza, a los que se les realizo el diagnostico de cardiopatia congénita por
medio de Angiotomografia durante el periodo comprendido de Enero del 2013
a Enero del 2015.

Criterios de seleccion:
Inclusion:

Pacientes menores de 0 a 16 anos de edad
Diagndstico de cardiopatia congénita por Angiotomografia.

Expediente con informacién minima requerida (que cuente con todas las

variables que se mediran)
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3)
4)

Exclusion:

Pacientes que no cumplieron con los criterios de inclusion.

Eliminacioén:

Pacientes con diagnostico incorrecto o que no se contdé con la informacién

minima requerida.

Tamafo de la muestra.
Se incluyeron todos los pacientes con diagndstico de cardiopatia congénita
diagnosticados Enero del 2013 a Enero del 2015 que cumplian los criterios de

inclusion.

Identificacion de las Variables

Edad

Definicion conceptual: Tiempo que ha vivido una persona desde su
nacimiento.

Definicion operacional: Tiempo en afos que ha vivido una persona desde su
nacimiento corroborado con su numero de afiliacion médica.

Indicadores: Edad en afios y meses cumplidos

Escala de medicién: Cuantitativa discreta.

Sexo
Definicion conceptual: Constitucién organica que distingue una hembra de
un macho
Definicion operacional: Se registra con base en el sexo de asignacion social,
segun su expediente clinico y afiliacion del mismo.
Indicador: Masculino o femenino

Escala de medicién: Cualitativa nominal dicotdmica.
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1)

Cardiopatia congénita:

Definicion conceptual: Anormalidad en la estructura cardiocirculatoria o en
la funcidén que abarca el corazén y los grandes vasos, y que esta presente en
el nacimiento.

Definicién operacional: Alteraciones estructurales del corazén o de los
grandes vasos.

Indicador: Se indicara como:

Aciandgenas: La sangre oxigenada sufre un cortocircuito desde las cavidades
cardiacas izquierdas hacia las derechas, pero sin que se mezcle con sangre
no oxigenada en la circulacion sistémica

Cianbégenas: La sangre se cortocircuita desde las cavidades cardiacas
derechas a las izquierdas, donde la no oxigenada fluye desde el Ventriculo
izquierdo. Hacia todas las regiones del organismo, por lo que aparece
Cianosis.

Escala de mediciéon: Cualitativa nominal

Posicién cardiaca:

Definicion conceptual: Postura que asume el corazén en el térax.
Definicion operacional: Direccién que adopta el apex cardiaco dentro del
térax.

Indicador: Pueden ser:

Levocardia: Posicién normal del corazén, Apex con direccién a la izquierda.
Dextrocardia: Apex dirigido a la derecha del térax.

Mesocardia: Localizacion del corazén con su eje base-apex dirigido a la linea
media del torax.

Escala de medicién: Cualitativa nominal

Situs:

Definicion conceptual: Situacién de un objeto en el espacio.
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2)

Definicion operacional: Se refiere a la relacion de 6rganos asimétricos
(pulmones, auriculas, higado, bazo, estbmago) respecto a la linea media o al
plano sagital.

Indicador: Se indicara como:

Situs solitus: normal en la cual el pulmén trilobulado, la vena cava inferior, la
auricula venosa sistémica y el higado estan a la derecha, y el pulmén
bilobulado, la auricula venosa pulmonar, el estbmago y el bazo estan en la
izquierda.

Situs inversus: Es la imagen en espejo de lo normal.

Situs ambiguo: El situs de las visceras abdominales y de las auriculas es
incierto o indeterminado

Escala de medicién: Cualitativa nominal.

Conexiones auriculo-ventriculares:

Definicién conceptual: Relacién espacial de la union de una camara
(auricula) a otra (ventriculo).

Definicion operacional: Relacion espacial de la union de una camara
(auricula) a otra (ventriculo).

Indicador: Estas pueden ser:

Concordantes: auricula derecha morfolégica a ventriculo derecho, auricula
izquierda morfolégica a ventriculo izquierdo.

Discordantes: auricula derecha a ventriculo izquierdo, auricula izquierda a
ventriculo derecho.

Ambiguas: isomerismo auricular, conexiones auriculoventriculares ni
concordantes ni discordantes.

Escala de mediciéon: Cualitativa nominal.
Conexiones ventriculoarteriales:

Definicion conceptual: Relacion espacial de las conexiones de estructuras

cardiacas y vasculares.
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2)

4)

Definicion operacional: La unién de una camara (ventriculo) a un vaso
(arteria).

Indicador: Pueden ser:

Concordantes: ventriculo derecho o camara de salida a la arteria pulmonar,
ventriculo izquierdo o camara de salida a la aorta.

Discordantes: ventriculo derecho o camara de salida a la aorta, ventriculo
izquierdo o camara de salida a la arteria pulmonar.

Doble salida: cuando las dos grandes arterias 0 una de ellas en mas de la
mitad de la circunferencia de la otra, se sostiene en solo un ventriculo o una
camara de salida ventricular rudimentaria.

Salida unica: Cuando un solo vaso se conecta a masa ventricular Unica.

Escala de medicién: Cualitativa nominal.

Relaciones arteriales:

Definicion conceptual: Origen y direccion de los vasos arteriales cardiacos.
Definicion operacional: Origen y direccidn de los vasos arteriales cardiacos.
Indicador: Estas pueden ser:

Normales: Situacion de los vasos arteriales, emergencia de la aorta
ascendente y ambas coronarias del ventriculo izquierdo y la arteria pulmonar
de origen en ventriculo derecho.

Transposicién (completa): Discordancia de las conexiones entre los
ventriculos y las arterias, 0 que ocasiona circulaciones separadas.
Transposicion (corregida): La sangre venosa sistémica pasa dentro de la
auricula derecha y cruza la valvula mitral en el lado derecho, el ventriculo
morfoldgico izquierdo. Esta camara conecta con la arteria pulmonar. La
circulacion regresa a la auricula izquierda a través de las venas pulmonares y
cruza una valvula tricuspide dentro del ventriculo morfolégico derecho que esta
del lado izquierdo del cuerpo. Este ventriculo conecta con la aorta transpuesta,
que es anterior y hacia la izquierda de la arteria pulmonar.

Escala de medicién: Cualitativa nominal.
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Defectos septales:

Definicion conceptual: Visualizacion de los tabiques septales interauricular e
interventricular.

Definicion operacional: Conformacion anatomica de los septos interauricular
e interventricular, y valoracion de sus discontinuidades.

Indicador:

Comunicacion interauricular: Defecto del tabique interauricular que permite el
flujo sanguineo entre las dos auriculas, puede ser tipo ostium Secundum o
foramen oval, cuando se localizan en la zona del foramen oval. Son alrededor
de 70% de los defectos. Tipo seno venoso, que puede localizarse cerca de la
desembocadura de la vena cava superior o cerca de la desembocadura de la
vena cava inferior. Son alrededor de 5 a 10% de los defectos del complejo
septal interauricular. Tipo posteroinferior o tipo seno coronario, localizados
junto a la desembocadura de esta ultima estructura. Es el menos frecuente de
los defectos interatriales, constituyendo alrededor del 2%.

Comunicacion interventricular: Es una lesion en la cual el tabique
interventricular permite la comunicacion entre los dos ventriculos. Se clasifica
en: PERIMEMBRANOSO (75 - 80%). Posterior e inferior a la cresta
supraventricular, cerca de la comisura entre las cuspides anterior y posterior
de la valvula aédrtica. CONAL (5 - 8%). Cresta muscular con forma de U
invertida, posterior e inferior a la valvula pulmonar. MUSCULAR (5 - 10%).
Puede estar formado por multiples DSV, limitado completamente por
miocardio. TIPO DEFECTO DE LOS COJINETES ENDOCARDICOS (5 -
10%). Adyacente a las valvas septal y anterior de la valvula mitral; raro como
defecto aislado.

Escala de medicién: Cualitativa nominal.

Persistencia de ducto arterioso:
Definicion conceptual: Es una estructura vascular que comunica la porciéon
distal del arco aértico con la region proximal de la arteria pulmonar izquierda y

permanece permeable en la vida postnatal.
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2)

3)

6)

Definicion operacional: Se denomina ductus persistente si permanece
abierto mas de 7 dias en recién nacidos a término o 21 dias en pretérmino.
Indicador: Puede ser:

Derecho: Comunica la porcion distal del arco aértico a la arteria pulmonar
derecha.

Izquierdo: Comunica la porcion distal del arco aodrtico a la arteria pulmonar
izquierda.

Escala de mediciéon: Cualitativa nominal.

Ventana aortopulmonar:

Definicién conceptual: Es una comunicacién entre la aorta ascendente vy el
tronco de la pulmonar en presencia de valvulas aortica y pulmonar separadas.
Definicion operacional: Es una comunicacion entre la aorta ascendente y el
tronco de la pulmonar en presencia de valvulas aortica y pulmonar separadas.
Indicador: Puede ser:

TIPO | O PROXIMAL: EI defecto es circular, localizado en una zona
equidistante entre el plano valvular sigmoideo y la bifurcacion pulmonar.
TIPO 1l O DISTAL: Tiene forma espiral y afecta al tronco y al origen de la
arteria pulmonar derecha.

TIPO llI: Defecto completo del septo aortopulmonar.

Escala de medicién: Cualitativa nominal.
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Aspectos Eticos

La investigacion correspondié a una investigacion que no significo ningun
riesgo para el paciente segun el articulo 17 de la ley general de salud en
materia en materia de investigacion para la salud en nuestro pais. (Capitulo

I/titulo segundo: de los aspectos éticos de la investigacion en seres humanos).

27



Recursos humanos

Se emplearon recursos propios de la UMAE Hospital General GGG del
CMN La Raza del Instituto Mexicano del Seguro Social, tanto médico, como

de equipamiento perteneciente al servicio de Radiodiagndstico.

El personal médico es el adscrito a los servicios de Radiodiagnéstico,
formando parte del staff de médicos del Hospital en donde se desarrolla la

investigacion.

Los estudios de tomografia computada se realizaron con equipo de

tomografia computada Brilliance de Philips Medical Systems, de 64 detectores

No se requirio de financiamiento externo o de recursos extras por parte
del hospital, ya que los empleados forman parte del protocolo necesario al

derechohabiente para su diagndstico y tratamiento.

Los recursos humanos, institucionales y econémicos a emplear en la
elaboracién de esta tesis como los sistemas computarizados, espacio fisico,
papeleria y archivos, se encuentran disponibles sin utilizacion de recursos
econdmicos adicionales o excesivos. Como se trata de un estudio descriptivo
y retrospectivo se ajusta a las normas institucionales sin interferir en los
tratamientos o vigilancias médicas. Por lo que se considera el estudio factible

desde el punto de vista personal, institucional y econémico.
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Factibilidad

El presente estudio es particularmente reproducible debido a que en éste
hospital se concentra a la poblacion pediatrica de la Zona Norte del centro del
pais en condiciones raciales y socioecondmicas similares. Ademas se cuenta
con la infraestructura tecnolégica y humana, un registro radioldgico digital
completo, la informacion de dicha base de datos y expedientes clinicos

suficientes para permitir el analisis de las variables del estudio.
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X.- Resultados:

Mediante angiografia por tomografia, se evaluaron 30 pacientes, 21 mujeres
y 9 hombres, de 0 meses a 18 afios de edad, con historia de defectos cardiacos
congeénitos.

FRECUENCIAS POR SEXO

O Femenino
@ Masculino
EDADES 1,3%
1, 3% —Xl’ 3%/
1, 3%
1I 3% _\0 \\‘
- i e
2,7% \\1, 3%
1,3%
2, 7%
2, 7%
= MENORES DE 1 ANO = 1 ANO = 2 ANOS = 4 ANOS
= 6 ANOS = 7 ANOS = 8 ANOS = 9 ANOS
= 10 ANOS = 11 ANOS = 12 ANOS = 15 ANOS

= 16 ANOS = 18 ANOS
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Las cardiopatias mas frecuentes fueron de tipo cianogenas.

TIPO DE CARDIOPATIA

ACIANOGENA
33%

B CIANOGENA

CIANOGENA

67% B ACIANOGENA

Veinticinco (83%), tuvieron una posicion cardiaca normal, contra tres (10%)
con dextrocardia y dos (7%) con levocardia.

POSICION CARDIACA

B LEVOCARDIA
m MESOCARDIA
m DEXTROCARDIA
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Las malformaciones mas frecuentes fueron defectos septales y PCA con 12
pacientes cada uno (21%), seguidos por estenosis o atresia de venas
pulmonares 9 (16%), colaterales aorto-pulmonares 5 (9%), conexiones
ventriculo arteriales 5 (9%), drenajes venosos anémalos 3 (5%), ventana
aorto-pulmonar, 1 (2%), relaciones arteriales anémalas 1 (2%), conexiones
auriculo- ventriculares discordantes 1 (2%), conexiones ventriculo arteriales
andmalas 1 (2%), fistulas coronarias 1 (2%), tetralogia de Fallot 1 (2%),
ventriculo unico 1 (2%), enfermedad de Kawasaki 1 (2%), anomalia de Ebstein
1 (2%), tronco arterioso 1 (2%).
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FRECUENCIA DE CARDIOPATIAS

B CONEXIONES AURICULO
VENTRICULARES

B CONEXIONES VENTRICULO
ARTERIALES

m RELACIONES ARTERIALES
W DEFECTOS SEPTALES

B PERSISTENCIA DEL CONDUCTO
ARTERIOSO
2%
2% 2%
2%

m VENTANA AORTO PULMONAR

2% 8 2%

B COLATERALES AORTO PULMONARES

B ESTENOSIS O ATRESIA DE VENAS

PULMONARES

m DRENAJE VENOSO ANOMALO

B TRONCO ARTERIOSO

B ANOMALIA DE EBSTEIN

B ENFERMEDAD DE KAWASAKI

B VENTRICULO HIPOPLASICO

m VENTRICULO UNICO

TETRALOGIA DE FALLOT

B FISTULA CORONARIA
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CARDIOPATIAS MAS FRECUENTES

m OTRAS

W CONEXIONES VENTRICULO
ARTERIALES

W DEFECTOS SEPTALES

PERSISTENCIA DEL
CONDUCTO ARTERIOSO

COLATERALES AORTO
PULMONARES

W ESTENOSIS O ATRESIA DE
VENAS PULMONARES

DEFECTOS SEPTALES

CIA
TIPO DE DEFECTO
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Hemos hecho una revision de la literatura para comparar nuestros resultados
con los resultados de otros centros, encontrando que en nuestro pais no existe
ningun estudio similar de Angio TC en nifos, sin embargo en los estudios
realizados fuera del pais, la utilidad de la Angiotomografia en la evaluacién
anatdmica de las cardiopatias congénitas complejas cada vez cobra mayor
importancia, en algunos centros como en el nuestro ya se ha establecido un
protocolo especifico en los pacientes pediatricos, encontrandose resultados
muy similares a los nuestros en cuanto a la obtencion de imagenes de alta
calidad que permitieron evaluar de forma precisa la anatomia cardiaca,
vascular pulmonar y aortica, hemos coincidido en el diagndstico de
cardiopatias de menos complejidad en el diagndstico a otras con mayor
complejidad, pero que sin embargo han podido caracterizarse
adecuadamente, tales como: atresias o hipoplasias pulmonares (Figuras 1a 'y
1b), PCA (Figura 2a y 2b), Tetralogia de Fallot (Figuras 3a y 3b), Drenaje
Venoso andmalo (Figura 4), Transposicidon de grandes vasos(Figuras 5ay 5b),
(28, 29, 30), y somos el unico centro en realizar un estudio de la Utilidad de
Angio TC en el estudio de cardiopatias congénitas, en reportar ademas
cardiopatias como: Anomalia de Ebstein (Figura 6), Enfermedad de Kawasaki
(Figuras 7a'y 7b), Ventriculo Hipoplasico ( Figura 8) y Ventriculo unico (Figura
9) en un periodo de 2 afos.

FIGURAS 1A Y 1B
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CONTRAS

FIGURAS 2A Y 2B

FIGURAS 3A'Y 3B
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FIGURA 4

FIGURA 5A

IM: 13 SE: 20469
cm
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FIGURA 5B

FIGURA 6

Page: 12 of 30
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FIGURAS 7TAY 7B

R.F

Page: 28 of 107

FIGURA 8
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FIGURA 9
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Xl.- Conclusién:

Este estudio mostramos nuestra experiencia, en un periodo de 2 afos,
utilizando un tomaografo multicorte de 64 detectores; demostrando que con los
recursos que contamos y con un protocolo bien estandarizado de acuerdo a la
poblacion pediatrica que se maneje, se pueden obtener estudios con imagenes
de calidad suficiente que permitan llegar al diagnostico planteado, evitando en
la gran mayoria de los casos la necesidad de angiografia convencional vy,
decidir un tratamiento meédico o quirurgico oportuno.

La AngioTC es un estudio atractivo para ser utilizado en nifios, se requiere
conocer multiples parametros que afectaran la calidad de la imagen y por lo
tanto su interpretacion. El familiarizarse con estos parametros y ganar
experiencia en la modificacion de ellos logrando estudios satisfactorios, hara
que la AngioTC sea utilizada por los radidlogos con mas confianza en
pacientes pediatricos.

La disponibilidad de TC helicoidal multicorte mejora sin duda las posibilidades
de estudio, pero no debemos olvidar que aumenta la dosis absorbida, es por
eso que deben conocerse las indicaciones precisas para su realizacion.
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Anexos

CRONOGRAMA
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