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El uso de las técnicas de diagndstico y de tratamiento
es muy importante para asegurar una terapéutica optima
y efectiva de los pacientes cardiolégicos y conseguir una
relacion coste-beneficio adecuada.

Las guias de préactica clinica intentan cumplir ese co-
metido, pero son dificiles de establecer en cardiologia pe-
diatrica, a pesar de los casi 50 afios de experiencia en
este campo.

Las peculiaridades fisiopatolégicas del recién nacido,
la complejidad anatémica de muchas cardiopatias, sus
formas de presentacion clinica, las dificultades diagnosti-
cas y terapéuticas y la presencia de residuos, secuelas y
complicaciones de las técnicas quirdrgicas hacen bastan-
te compleja la elaboracién de guias en esta edad.

Se ha intentado elaborar dichas guias en algunas car-
diopatias y en otras se ha efectuado un analisis descripti-
vo con algun diagrama terapéutico.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Recién naci-
do. Diagndstico. Tratamiento. Guias.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 49-66)

Guidelines of the Spanish Society of Cardiology
for the Evaluation and Management of Congenital
Heart Diseases in Newborns

The use of diagnostic and therapeutic techniques is
very important to ensure optimum, effective treatment in
patients with heart disease to thereby obtain an adequate
cost-benefit relationship.

The aim of establishing guidelines for the evaluation
and management is to achieve this relationship, but these
guidelines are difficult to establish in pediatric cardiology
despite 50 years of experience in this field.

The physiopathologic peculiarities of newborns, in addi-
tion to the complex anatomical features of many heart di-
seases and their clinical presentation, diagnostic and the-
rapeutic difficulties and the presence of residue, sequela
and complications of the surgical technique make the ela-
boration of such guidelines at this age complex.

Guidelines for some heart diseases are presented to-
gether with a descriptive analysis and a therapeutic sche-
dule of other congenital heart diseases.

Key words: Congenital heart disease. Newborns. Diag-
nosis. Treatment. Guidelines.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 49-66)

INTRODUCCION

como correcciéon = 0 (c = 0). Los controles periédicos
se representan tras el manejo o correccion inicial como

De 8 a 10 por 1.000 de los recién nacidos vivos tienimero n, seguido de la cifra de semanas, meses o
nen una cardiopatia congénita. La mitad, aproximadaafos en las que deben realizarse.
mente, presentaran sintomas en el periodo neonatal.Las indicaciones para el diagnéstico y procedimien-
En este articulo nos vamos a referir sélo a algunas des terapéuticos que se han usado se basan en las
ellas, estableciendo grupos y subgrupos en funciorACC/AHA guidelines for the management of pa-
de sus peculiaridades anatdmicas, fisioldgicas, su higients with valvular heart disease»

toria natural y el resultado del tratamiento médico, in-

Se han considerado clase I: la historia clinica orien-

tervencionista o quirdrgico si pudiese ser efectuado. tada hacia la sintomatologia cardioldgica; la explora-
El manejo inicial se representa como tiempo = 0 (t = 0)cién cardiolégica completa incluyendo la toma de la
y si se ha producido alguna actuacion terapéuticgpresion que, en la sospecha de coartacién de aorta, se

Correspondencia: Dr. C. Maroto.

Servicio de Cardiologia Pediétrica.

Hospital General Universitario Gregorio Marafion.
Dr. Esquerdo, 46. 28007 Madrid.

ampliara a los cuatro miembros; la saturacion de oxi-
geno, y la profilaxis antiendocarditis. Como se tendra
ocasion de verificar, el eco-Doppler figura en todas las
cardiopatias en esta clase, se incluye en todas para dar-
le la mayor relevancia posible y confirmar que es im-
prescindible.
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En los casos en los que no se ha podido protocoli- Los cambios en las resistencias vasculares pulmona-
zar, se ha optado por descripciones mas o menos ames y sistémicas producen una inversién transitoria del
plias. En algunas cardiopatias se han elaborado algflujo en el ductus, que se hace momentaneamente iz-
ritmos diagndstico-terapéuticos. Es necesario subrayajuierda a derecha, produciéndose su cierre funcional a
gue, en algunos casos, las clases pueden variar depdas 12 a 15 h de vida mediante una notable contraccién
diendo de las cardiopatias y las circunstancias de trale su capa media muscular, estimulada por el aumento

bajo de los grupos médico-quirurgicos. del contenido de oxigeno sanguineo y la disminucién

de los niveles de prostaglandinas circulantes. El cierre
CONSIDERACIONES GENERALES ?nim'“"o' m?g'ago ﬁ):)rn?kljsruipmogb)ﬁ h?mg”?g'a %?n't";‘_
EN EL NEONATO CON SOSPECHA ma s{: Sreogduuc{(je1 a?os ?5—7 3%2 }(lje fo?r?wz haebi(tjluzlu esta
DE CARDIOPATIA CONGENITA  S€ P ’ Y

retrasado en los pacientes pretérmino, con ductus me-

En el neonato con sospecha de cardiopatia congéniteos sensibles al aumento de oxigeno y mas al efecto
deben tenerse en cuenta tres aspectos fundamentalesdilatador de las prostaglandinas, cuyos valores pueden

reducirse con indometacina, un inhibidor no selectivo

— Suele tratarse de cardiopatias graves. de la prostaglandinsintetasa.

— Sus manifestaciones clinicas estan condicionadas El cierre del foramen oval es fundamentalmente pa-
por los cambios hemodindmicos de transicion entre laivo, por el incremento del retorno venoso pulmonar y
circulacion fetal y la adulta. la reduccion del sistémico al disminuir el flujo de la

— En esta edad, la existencia de patologia extracarena cava inferior tras la ligadura del cordén umbfiical
diaca puede afectar al sistema cardiovascular, simulan-

do cardiopatia congenita. CARDIOPATIAS CONGENITAS

. . -~ - Y CIRCULACION TRANSICIONAL
Las cardiopatias congénitas, con clinica neonatal y

dejadas a su evolucién natural, tienen una mortalidad La circulacion transicional atenta las manifestacio-
elevada, bien por tratarse de cardiopatias complejas res clinicas de algunas cardiopatias, como ocurre en
por presentarse de forma muy severa, en el caso de s cortocircuitos izquierda-derecha, que son menos
simples. Es fundamental un alto indice de sospechsignificativos mientras persiste la elevacion de la pre-
para iniciar lo antes posible el tratamiento médico, quesion pulmonar, o en las llamadas cardiopatias ductus-
en la mayoria de los casos constituye el paso interma@ependientes por obstruccién al flujo sistémico (este-
dio para la cirugia. nosis aodrtica critica, coartacion-interrupcion adrtica,
ventriculo izquierdo hipoplasico) o al flujo pulmo-
SITUACION HEMODINAMICA TRANSICIONAL nar (estgnosis pulmonar critica_ o} e}t,res_ia puImor)ar con
septum integro o con comunicacién interventricular,
Momentos después del nacimiento se producen unastuaciones en transposicion y cardiopatias complejas
profundos cambios en la fisiologia cardiopulmonar alcon atresia o estenosis pulmonar severa)
comenzar la respiracién pulmonar, suprimirse la circu- La alteracién del normal desarrollo de la transicion
lacién placentaria y eliminarse las comunicaciones eneonstituye una enfermedad especificamente neonatal,
tre las circulaciones venosa y arterial, transformandosque simula la clinica de las cardiopatias congénitas en
la circulacién en paralelo propia del feto en una circu€l cuadro de la hipertension pulmonar persisténte
lacién en serie como la del adulto. Es la llamada situaka hipoxia en fases tardias de la gestacién y, sobre
cion hemodinamica transiciodal todo, la hipoxia con acidosis del sufrimiento fetal agu-
El aumento de la expansion pulmonar y la elevaciordo severo producen una acentuada vasoconstriccion
del contenido de oxigeno alveolar, secundarios al iniarteriolar, con brusca elevacién de la presion pulmonar
cio de los movimientos respiratorios, producen unague, sumada a la hipoxia, puede afectar de manera va-
acentuada vasodilatacion pulmonar con reduccién degable a la perfusién y oxigenacion miocéardica, sobre
las resistencias vasculares y rapido aumento del fluwodo del ventriculo derecho, que es el dominante en
jo pulmonar, pese a lo cual se reduce la presion arterigste momento. El cuadro puede verse agravado por al-
pulmonar de manera notable en los primeros dias dguna enfermedad acompafiante como inmadurez pul-
vida y mas lentamente en los meses siguientes, a eronar, hipodesarrollo pulmonar, hipoplasia primitiva,
pensas de la reduccién de la capa muscular de las peernia diafragmatica, patologia pulmonar, cuadros
guefas arterias pulmonares, que estd muy aumentadapirativos, neumonia, enfermedad de membrana hiali-
en las Ultimas semanas de vida fetal. La caida de lag, obstruccidon de vias aéreas, atresia de coanas, sin-
resistencias pulmonares se acompafia de un importardeome de Pierre Robin, afectacion del sistema nervio-
incremento de las sistémicas al ligarse el cordén umbiso central, hipervolemia, policitemia, hijo de madre
lical y excluir de la circulacién un area de bajas resisdiabética, hipoglucemia, hipocalcemia, etc., y se tra-
tencias como es la placenta. duce en hipoxemia importante por cortocircuito dere-
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cha-izquierda auricular y/o ductal (sindrome de persiseomprobando la respuesta de la presion arterial de oxi-
tencia de circulacion fetal) y grados variables de disgeno, que si alcanza valores superiores a 150 mmHg
funcion ventricular por isquemia subendocardica (sinthace poco probable la presencia de cortocircuito dere-
drome de isquemia miocardica transitoria), que afectaha-izquierda cardia26®.
a ambos ventriculos, pero fundamentalmente al dere- Es importante valorar la frecuencia y el ritmo respi-
cho, y puede ocasionar insuficiencia de las vélvulasatorio, asi como la presencia de retracciones inter o
auriculoventriculares, sobre todo de la tricispide. Elsubcostales y aleteo nasal. La frecuencia respiratoria
tratamiento se basa en eliminar los factores favorecedgor encima de 50-60 respiraciones por minuto indica
res, actuar sobre la hipertension pulmonar y la hipoxigresion venosa pulmonar elevada, mientras no se de-
(ventilacién asistida con paciente relajado, hiperventimuestre lo contrario. Una frecuencia cardiaca sobre
lacion para producir alcalosis, elevadas concentraciot50 lat/min de manera persistente o aislada por encima
nes de oxigeno inspirado, vasodilatadores tipo éxidale 200 lat/min indican cardiopatia, y una frecuencia de
nitrico y, en casos extremos, disposicion de asistenci@0-90 lat/min o inferior requiere estudio y vigilancia.
ventricular, o ECMO, y actuar sobre el componenteDeben explorarse los pulsos periféricos en las cuatro
miocardico present¥). extremidades y en el cuello.

La presencia de frémito precordial indica cardiopa-
tia con segurid&d*®

Los soplos cardiacos significativos en las primeras
24 h de vida obligan a estudio cardiolégico. Deben
auscultarse el craneo y abdomen, sobre todo en casos
de insuficiencia cardiaca no explicada, para descartar

Es importante revisar en el embarazo la existencia distulas arteriovenosa¥.
patologia materna, amenaza de aborto, contactos con te-El hallazgo de hepatomegalia es frecuente en los
ratbgenos, si se ha efectuado ecocardiograma fetal o aneonatos, sobre todo si presentan dificultad respirato-
tecedentes de cardiopatias u otras malformaciones farmia. Si es mayor de 3 cm, puede tener significado de
liaress. insuficiencia cardiaca, pero debe valorarse con precau-

Del parto deben precisarse el tiempo de gestaciorgion; en general, la taquipnea es mejor indicades
tipo de parto, medicacion administrada a la madreraro el edema periférico como signo de insuficiencia
momento de la amniorrexis, existencia de fiebre o incardiaca en ausencia Hgdropsfetal y su presencia
feccion urinaria en la madre y presencia de sufrimienebliga a la existencia de descartar patologia pediatrica
to fetaPs. no cardiolégic&?®.

Ademas, es importante conocer tras el parto el peso
del nifio en relacién con la edad gesltaC|on§1I, el test dEproraciones complementarias:
Apgar, el grado de madurez del recién nacido, las me:

o7 o ; - aspectos generales
dicaciones administradas y otros diagnésticos gene-
rales que puedan simular cardiopatia congénita o En todo neonato con sospecha de cardiopatia con-
producir insuficiencia cardiaca. Las enfermedades ne@énita puede realizarse electrocardiograma, con ma-
natales que pueden simular cardiopatia son las siyor urgencia si se sospechan arritmias estables o pa-
guientes: alteraciones del sistema nervioso central, paoxisticas. Salvo en éstas, en pocos casos puede ser
licitemia, hipervolemia, anemia, hipotermia, hijo de diagnéstico en si mismo, pero siempre es de ayuda
madre diabética, tireotoxicosis, hipoglucemia, hipocal-en el diagnéstico diferencial y en el seguimiento pos-
cemia, sepsis bacteriana precoz, sufrimiento fetal aguerior’.
do severo, metahemoglobinemigydropsfetal no car- La radiografia de térax es indispensable para des-
diolégico, etc>"8 cartar enfermedad pulmonar y sirve para definir el si-
tus y valorar el tamafio cardiaco, posicion del arco aor-
tico y el patréon de vascularizacion pulmdnar

El estudio ecocardiografico Doppler es basico ante

Valoracion del estado general del nifio, peso en relaa minima sospecha de cardiopatia o afectacion mio-
cion con la edad gestacional, grado de actividad y temeardica secundaria a patologia neonatal extracardiaca,
peratura. y es deseable que sea efectuado por un cardidlogo pe-

La cianosis neonatal es uno de los signos principalediatra cualificado. Es inexcusable en presencia de cia-
de sospecha de cardiopatia, considerandose patoldgioasis, distrés respiratorio de causa no precisada o con
una PQ inferior a 60 mmHg o saturacion menor del mala evolucion, soplos cardiacos, arritmias y anoma-
92% respirando aire ambiente. En muchos casos, tied&as electrocardiograficas, anomalias en pulsos arteria-
utilidad clinica para diferenciar cianosis de causa carles, cardiomegalia radiolégica, alteraciones en situs
diaca y pulmonar la realizacion de test de hiperoxiagardiaco o visceral, cromosomopatias y sindromes ge-
administrando oxigeno al 100% durante 10 min ynéticos con afectacion cardiaca y alta incidencia fami-

ESTUDIO DEL RECIEN NACIDO CON
SOSPECHA DE CARDIOPATIA CONGENITA

Anamnesis

Exploracion fisica: aspectos generales
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liar'13 Las mayores probabilidades de error diagnés- — Clase lll: cateterismo cardiaco. Angiografia. Cie-

tico residen en la patologia con anatomia intracardiacae con dispositivo intravascular.

relativa o absolutamente normal, como ductus-ventana

aortopulmonar, sindrome de coartacidn-interrupcion El empeoramiento de un distrés respiratorio, en un

de arco adrtico, fistulas arteriovenosas cerebrales o heaomento de evolucién favorable, entre los 3 y 7 dias

paticas, entre otras. de vida, asi como la presencia de un distrés respirato-

rio severo de mala evolucién obligan a eliminar la

existencia de ductus.

NACIDO CON CARDIOPATIA CONGENITA El eco-Doppler es el procedimiento diagnostico por

SEVERA excele~n0|a. Demuestra las caracteristicas anatémicas

(tamafio y longitud) y funcionales (direccion y magni-

— Ambiente térmico adecuado al peso y la edad gesud delshunt grado de hipertension pulmon'ar)

tacional. La restricciéon de liquidos, el uso de diuréticos y el
— Control clinico de peso, ingesta y salidas. mantenimiento de un hematdcrito superior al 40% son
— Monitorizacion completa de constantes, incluyen-la base del tratamiento médico.

do apneas y saturacion transcutanea por pulsioximetria. La administracion de indometacina es la estrategia
— Control bioquimico de la glucemia y calcemia.  de elecciof.

CUIDADOS GENERALES DEL RECIEN

— pH, iones, gases capilares o arteriales. El tratamiento quirdrgico debe efectuarse ante el
— Hemograma, reaccion en cadena de la polimerasaacaso de la terapéutica con indometacina o cuando
(PCR). dicho farmaco no puede administrarse por la situacion
— Asegurar ventilacion y oxigenacion. clinica o analitica del prematuro. Se aconseja la liga-

— Canalizar la via central (silastico, vena umbilical). dura quirtrgica en la unidad de cuidados intensivos

— Dieta absoluta si se sospecha cardiopatia grave iyeonatales en la propia incubadéra
fluidos en funcion de la situacién clinica. Corregir aci- La radiografia de torax sirve para la valoracion de la
dosis y anemia si existen. enfermedad pulmonar.

— Tras el diagndstico de insuficiencia cardiaca, ini- Algunos grupos neonatolégicos recomiendan, en
ciar tratamiento sintomatico y tratamiento de facto-caso de fracaso de la indometacina y antes del cierre
res metabolicos o etiologicos sobre los que se puedguirdrgico, la utilizacion de otros farmacos como el
actuar. ibuprofeno, la aspirina y el acido mefanamico.

— Tras la sospecha clinica o el diagnostico de car- El ECG no aporta datos, pero como en otras cardio-
diopatia ductus-dependiente, iniciar perfusion de prospatias congénitas, debe haber un registro en la evo-
taglandinas, a dosis de 0,pf/kg/min, y reducir la lucién.
fraccion inspirada de oxigeno a 0,4 salvo que exista El cierre con toracoscopia asistida, a pesar de los
patologia pulmonar asociada. buenos resultados en algunos grupos, es escasamente
aceptado.

DEL PREMATURO S S .
te los datos diagndsticos necesarios.

El ductus es una estructura vascular, fisioldgica, en En el prematuro, aunque hay algunos casos publica-
el corazén fetal que tiende habitualmente al cierre esdos, no debe efectuarse el cierre ductal con dispositi-
pontaneo durante los primeros dias de vida, aunque des intravasculares.
forma excepcional puede retrasarse su obliteracion Estos pacientes cuando quedan, tras el tratamiento,
hasta los 6 meses de edad. Consideraremos la situsin cortocircuito residual, pueden ser dados de alta de-
cion del ductus arterioso en el prematuro como ancfinitivamente desde el punto de vista cardiolégico. Los
malia Unica. El ductus fuera de esta situacion se tratshuntsresiduales seran considerados con los criterios
de forma individualizada en el apartado de actuaciéme ductus del apartado de cardiopatias en edad pedia-
en algunas cardiopatias congénitas en la edad pediattrica.
ca. Se obvia el mantenimiento de la permeabilidad del

ductus en algunas cardiopatias congénitas por ser aN3=TORNO VENOSO PULMONAR

lizado individualmente. ANOMALO TOTAL
Manejo inicial t = 0 Se caracteriza por el drenaje de toda la circulacion
— Clase I: eco-Doppler. Tratamiento médico. Admi- venosa pulmonar a la auricula derecha, de manera di-
nistracion de indometacina. Cierre quirdrgico. recta o por intermediacion de las venas que en ella
— Clase lla: radiografia de térax. confluyen generalmente a través de un colector co-
— Clase llIb: ECG. Terapias farmacolégicas alternati-mint’. Su prevalencia es alrededor del 1 al 2% de las
vas a la indometacina. Cierre por toracoscopia. cardiopatias congénitas’

52



Documento descargado de http://www.revespcardiol.org el 01/03/2016. Copia para uso personal, se prohibe la transmision de este documento por cualquier medio o formato.

Rev Esp Cardiol Vol. 54, Nim. 1, Enero 2001; 49-66 Carlos Maroto Monedero etal—Guias de précicadinicaenlas
ot it o recénrnadi

Anatémicamente los puntos de drenaje anormal déadores pulmonares (habitualmente Oxido nitrico) e,
las venas pulmonares son muy variados y se clasificaimcluso en algunos de los pacientes con obstruccion
en®: supracardiaco (50% del total), cardiaco o a sengevera y desaturacion importante la utilizacién de
coronario o directo a auricula derecha (30% del total ECMO?%7,
infracardiaco a vena porta o conducto venoso y ex- El tratamiento definitivo es el quirirgico, con carac-
cepcionalmente a vena hepdética o vena cava inferider urgente, e incluso de emergencia. La reparacién se
(15%) o mixto, y conexion andmala a varios nivelesrealiza conectando a la auricula izquierda el colector
(5%). Salvo en la rara variedad mixta, el drenaje se&omun o los grupos venosos individuales en el mix-
efectlia por medio de un colector o vena pulmonar coto®32 El postoperatorio suele ser complicado, con una
mun situado tras la auricula izquierda y al que abocamortalidad quirtrgica entre el 10 y el 15%.
las venas pulmonares. Un aspecto anatdmico funda-
mental es la presencia de obstruccion en el drenaj
gue es constante en los infradiafragmaticos y much
menor en supracardiacos y cardiaé®8 La causa de Manejo inicial T =0
la obstruccion puede ser extrinseca o intrinseca, acom-— Clase |: eco-Doppler. Radiografia de térax. Ciru-
pafiada o no de estenosis de una o varias venas pulngia correctora.
nare$>?L El lugar de la obstruccién puede ser la co- — Clase Ilb: ECG. Ecocardiografia transesofagica.
municacion interauricular (paso obligado a cavidadefkesonancia nuclear magnética. Cateterismo cardiaco.
izquierdasy 191 Angiografia.

Consideraremos:

?ubgrupo A2. Sin obstruccion

En la radiografia de térax se aprecian cardiomegalia
1. Grupo A. Retorno venoso pulmonar anémalo total.a expensas de cavidades derechas y vascularizacion

— Subgrupo Al. Con obstruccién. pulmonar aumentada, siendo excepcional por debajo

— Subgrupo A2. Sin obstruccion. de los 6 meses de edad el hallazgo de contorno me-

2. Grupo B. Retorno venoso pulmonar anémalo to-diastinico en ocho de los drenajes supracardiacos a la
tal sometido a cirugia correctora. vena innominad&?°.

— Subgrupo B1. Efectiva. La cirugia correctora en estos casos puede diferirse

— Subgrupo B2. Inefectiva. unos meses, pero se tiende a la cirugia precoz para evi-

tar la enfermedad vascular pulmaiét
En ocasiones, la resonancia nuclear magriéticel

Grupo A. Retorno venoso pulmonar eco transesofagico pueden ayudar al diagnéstico

anoémalo total

Subgrupo Al. Con obstruccion Grupo B. Retorno pulmonar anémalo

Manejo inicial t = 0 total sometido a cirugia correctora

— Clase I: eco Doppler. Radiografia de térax. Trata-
miento médico. Cirugia urgente.
— Clase lIb: ECG. Cateterismo cardiaco. Angiografia.
— Clase lllI: atrioseptostomia de Rashkind. Correccion t = 0. Postoperatorio resuelto. Sin defec-
tos residuales.
El eco-Dopler es basico. Constituyen signos de sos- Seguimiento t = 0 + n1 mes + n3 meses + n6 meses
pecha la dilatacion de cavidades derechas, ventricul® nl afio + n3 afos:
izquierdo pequefio, presencia de hipertension pulmo- — Clase I: eco-Doppler.
nar, cortocircuito derecha-izquierda en el septo auricu- — Clase lla: radiografia de torax. ECG. Holter.
lar e imposibilidad de identificar venas pulmonares - Clase llb: ergometria.
drenando en la auricula izquiettd® Deben demos- — Clase llI: cateterismo cardiaco. Angiografia.
trarse el lugar o lugares de drenaje, presencia de obs-
truccién y su localizacion, tamafio del defecto interau- Los intervalos de seguimiento deben ser inicialmen-
ricular, tamafio de cavidades izquierdas, grado dee cortos, dada la posibilidad de que aparezcan defec-
hipertension pulmonar y descartar defectos asociaos residuales, que suelen manifestarse en las primeras
dog®?4 Esto es aplicable también al subgrupo A2. semanas 0 meses tras la intervertéitin
En la radiografia de térax el corazén suele ser pe- Un pequefio nimero de pacientes desarrollan arrit-
guefio, con imagenes de edema pulm@riar mias auriculares tardias secundarias a la reparacion
El tratamiento médico se basa en la terapéutica arauricular. Si se demostrasen esas arritmias se exclui-
ticongestiva habitual; suelen precisarse, ademas, seddan de este protocct?® Se deben efectuar las explo-
cion, relajacion y ventilacion mecéanica con hiperven-raciones resefiadas en algin momento de la evolucion
tilacion, concentraciones altas de oxigeno y vasodilay no en cada una de las revisiones.

Subgrupo B1. Efectiva
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Subgrupo B2. Inefectiva Son asimismo frecuentes las anomalias extracardia-

cas (30%) y la principal asociacion es con el sindrome
Correccion t = 0. Postoperatorio resuelto. Cortocir-de Di Georg&4L
cuito izquierda-derecha residual significativo. Obs- Consideraremos:
truccion en la anastomosis del colector con la auricula
izquierda o estenosis localizada o difusa de venas pul- 1. Grupo A. Tronco arterial coman
monares. Si existe hipertensién pulmonar sin defectos — Subgrupo Al. Simple.

residuales saldria de protocolo. — Subgrupo A2. Complicado (asociado a interrup-
cién de arco adrtico, disfuncidon severa de la valvula
— Clase I: eco-Doppler. Reintervencion. truncal, anomalias coronarias mayores o alteraciones
— Clase lla: radiografia de térax. ECG. Eco trans-graves de ramas pulmonares por hipoplasia o imposi-
esofagico. Cateterismo cardiaco. Angiografia. ble confluencia).
— Clase llb: resonancia nuclear magnética. 2. Grupo B. Tronco arterial comun sometido a co-
— Clase lll: angioplastia de venas pulmonares. rreccion quirdrgica.

— Subgrupo B1. Efectiva.
La angioplastia de venas pulmonares con balén se — Subgrupo B2. Inefectiva.
ha demostrado inefic&z

) Grupo A. Tronco arterial comun
TRONCO ARTERIAL COMUN

Se caracteriza por originarse en el corazén un unic
vaso arterial que acabalga el septo sobre un defecto in-Manejo inicial t =0
terventricular amplio, por mal alineamiento. En ese - Clase I: eco-Doppler. Radiografia de térax. Trata-
Unico vaso se originan las circulaciones sistémicamiento médico. Cirugia correctora.
pulmonar y coronaria. No existe arteria pulmonar, per- — Clase lla: cateterismo cardiaco. Angiografia.
meable o no, conectada con el corazdn. El grado de — Clase llb: ECG.
acabalgamiento es variable, pero en general es de alre-— Clase llI: cerclaje arteria/arterias pulmonares.
dedor del 50% vy, cuando predomina la conexion con

gubgrupo Al. Simple

uno de los ventriculos, suele ser con el derfééh@&Gu El estudio eco-Doppler sirve para el diagnéstico di-
prevalencia es alrededor del 1 al 2% de las cardiopderencial con cardiopatias que pueden tener presenta-
tias congénit&§404L cion similar (ventana aortopulmonar, origen aértico de

Las ramas pulmonares se originan en general en eha arteria pulmonar) para el diagndstico positivo con
tronco, a corta distancia de su valvula. Para la clasifitoda la informacion anatomica y de muchos datos fun-
cacion anatomica se utilizan cuatro tiffos cionale§”%40 E| estudio debe comprender: anatomia

intracardiaca; tamafio y funcién ventricular; origen y

— Tipo I: vaso corto que nace de la cara posteroizdistribucion de ambas arterias pulmonares y presencia
quierda de la raiz truncal y que da origen a ambas rale estenosis; anatomia del arco adrtico y su integridad;
mas (60% del total). origen y distribucién de las arterias coronarias, asi

— Tipo IlI: las ramas tienen un origen independientecomo la relacion de susstiumcon el origen de arte-
pero proximo y a la misma altura de la cara posteriorias pulmonares y valvula truncal, y descartar defectos
truncal, con la izquierda anterior y ligeramente supeasociados.

rior respecto a la derecha (30% del total). En la radiografia de térax, la presencia de cardiome-
— Tipo IlI: las ramas pulmonares nacen a alturas digalia, vascularizacion aumentada y arco aortico dere-
ferentes a cada lado del tronco. cho tiene alta significacion diagnostic&4

— Tipo IV: con ramas pulmonares originadas desde El tratamiento médico consiste en las medidas anti-
ductus y/o aorta descendente a través de colaterales siengestivas habituales. La supervivencia con él es
témicas (este tipo se incluye en la actualidad en las atreauy baja, alrededor del 20% al afio de vida. Debe
sias pulmonares con comunicacion interventricular).  plantearse la cirugia precoz, dadas ademas las dificul-

tades nutritivas y de ganancia ponderal que presentan

En ocasiones, una de las ramas pulmonares esta dos paciente$42 Ese momento quirdrgico vendra
sente, habitualmente la coincidente con el lado detlado por la situacion clinica, no debe retrasarse mas
arco aortico, y nace del ductus correspondiente. Es iralla de los 3 meses de edad por el elevado riesgo de
frecuente la presencia de estenosis de una o ambas emfermedad vascular pulmoffe+>44y consistira en
mas’% el cierre de la comunicacién interventricular e implan-

El arco adrtico es derecho en alrededor del 30% d&cion de tubo valvulado u homoinjerto entre el ven-
los casos, y esta interrumpido en el 11%. Son frecuertriculo derecho y la confluencia de ramas pulmo-
tes las anomalias de las arterias corondfad nareé>*s,
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Subgrupo A2. Complicado Se consideraran las siguientes situaciones:

Se consideran los truncus asociados a interrupcion _ ~. oA 0 transposicion de las arandes arterias
de arco aortico, disfuncion severa de la valvula trun- po £ P g

cal, anomalias coronarias mayores o alteraciones grg—in estenosis pulmonar, con o sin comunicacion inter-
' ventricular (CIV).

ves de ramas pulmonares por hipoplasia o imposibili- ™ Subgrupo AL Sin CIV 0 con CIV pequefia.

dad de confluencia. ~ o
Este grupo no es protocolizable pero evidentement CIV pequefia es aquella que, por su tamafio, ofrece
grup P P esistencia al flujo a su través y a la transmision de

son clase | los medios diagnésticos como la radiografi . . Lo
- . . resiones, por lo que no mantiene un tamafio ni una
de térax, el eco-Doppler y el cateterismo cardiaco, 5? - po que n

uncion ventricular izquierda adecuados para la co-

asi como el tratamiento médico Y quirurgico, SI son po'rrecci()n anatémica.

sibles. La patologia de la valvula truncal puede paliarse :
en el momento de la intervencion, pero los resultado Subgrupo A11. Neonato con peso superior a 2,5 kg

. ) : . e peso.
no son satisfactorios a causa de la notable displasia val- L
vular, siendo frecuente la necesidad de su recamy, pi:ggrupo Al2. Neonato con peso inferior a 2,5 kg

big3242434647 Algunos pacientes sin enfermedad vascu-

lar pulmonar son tributarios de trasplante cardfaco Se establecen estos dos grupos segun el peso de for-

ma aleatoria; la indicacién de correccidon anatdomica
dependera de la experiencia y de los resultados de

Grupo B. Tronco arterial comun sometido cada grupo cardioquirdrgico. Se supone que la correc-

a correccioén quirdrgica cion anatémica en los de menor peso sera efectuada
por encima del mes de edad o de 4 a 5 kg de peso, mo-

Subgrupo B1. Efectiva mento en el que la involucion del ventriculo izquierdo,

. . . ._sometido a presion pulmonar, no sera adecuada para la
Correccion t = 0. Postoperatorio resuelto. Sin Ies'O'correccién apnatémicr; or lo que sera necesaria gl una
nes residuales significativas. medida especifica P 9 9
Seguimiento t = 0 + n1 mes + n3 meses + N6 meses. : L
9 — Subgrupo A2. Con CIV significativa.

— Clase I: eco-Doppler. Radiografia de térax. Anti- C
- . S o L e Subgrupo A21. Con CIV abordable quirdrgicamente.
agregacion. Anticoagulacion (protesis mecanicas). . Subgru%o A22. Con CIV «no abo?dable?quirt]rgi—

— Clase lla: ECG. Holter. Ergometria. camentes.

- Cl b: ran fagico. . —

_ 8222 ”E ciigtteﬁsri%sga?giggo Angioarafia Se entiende por CIV abordable quirdrgicamente
' -ANgIog ' aquella que tiene un tamafo suficiente para generar

una presion en el ventriculo izquierdo superior a la

Debe vigilarse fundamentalmente el deterioro del ho- ; i :
9 que le corresponderia en funcién exclusivamente de

moinjerto, conducto valvulado o protesis implantada. Sl . .
! . p as resistencias pulmonares normales y que, por su lo-
apareciesen problemas de este tipo, pasarian al subgry- P y que, p

. S . calizacion, permite su cierre quirdrgico durante la co-
0 B2. Las posibles arritmias saldrian de protocolo. I :
P P P rreccién anatémica con un riesgo aceptable.

Subgrupo B2. Inefectiva Se consideran «no abordables quirdrgicamente», al
menos con pocos kilos de peso por alto riesgo quirur-
Correccion t = 0. Postoperatorio resuelto. Cortocir-gico, las CIV musculares muy amplias o las multiples
cuito izquierda-derecha significativo. Obstruccion delen la region distal del tabique interventricular.
conducto valvulado, del homoinjerto o de las ramas 2. Grupo B. D-transposicion de las grandes arterias
pulmonares con presion en el ventriculo derecho supe&on estenosis pulmonar, con o sin comunicacion CIV.
rior al 75% de la presion sistémie&+® Desarrollo de — Subgrupo B1. Sin CIV.
disfuncion severa de la valvula truncal o proté&sita — Subgrupo B2. Con CIV.
Este subgrupo no es protocolizable. Seria clase | el
empleo de medios diagndsticos, incluido el cateteris- El eco-Doppler permite reconocer la anatomia de la
mo cardiaco. Asimismo serian de esta clase la angidesion, la presencia/ausencia de discordancia ventricu-
plastia transluminal, el recambio del homoinjerto oloarterial; una o varias comunicaciones interventricu-
conducto valvulado y la implantacién o el recambio delares, su tamafio y repercusion; el foramen oval per-
prétesis valvulares. meable, su tamafio y repercusion; la presencia de duc-
tus arterioso, su presencia y repercusion; la estenosis
D-TRANSPOSICION DE LAS GRANDES pulmonar y su gra_do de sevgridad; la existen.cia _de
ARTERIAS otras_les_loneg asociadas (saldrlan de p_rotocolo), el tipo
de distribucién coronariay el alineamiento de las
Su alteracion anatomopatoldgica fundamental es la presigmoideas aodrtica y pulmonar; el tamafio y la funcion
sencia de una discordancia ventriculoarterial. Su frecuerventricular izquierda, y los diametros arteriales adrtico
cia es el 5% del total de las cardiopatias congéhitas y pulmonat?.
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El ECG y la radiografia de térax no son de utilidad En el tiempo de espera el ventriculo izquierdo puede
diagnostica, pero deben ser efectuados, al menos, papagrder su capacidad de adaptacién para mantener la
servir en el control evolutivo. circulacion sistémica. Puede optarse por la correccién
anatomica y la salida extracorp6rea en ECMO hasta
que el ventriculo recupere su funcionalidad (sin im-
portar el peso) o por cerclaje pulmonar y fistula para
evitar la hipoxemia y la correccion anatdémica sobre
los 4,5 kg. Estas técnicas dependeran de la experiencia
de cada grupo. La correccion fisiolégica es efectuada
por algunos grupos, pero debe ser desaconsejada.

Grupo A. D-transposicion de las grandes
arterias sin estenosis pulmonar con
0 sin comunicacion interventricular

Subgrupo Al. Sin comunicacion interventricular o
con comunicacion interventricular pequefia

I\S/lljia%rgﬂﬁigih _Pe()sp superior a 2,5 kg. Subgrupo A2. Con comunicacion interventricular
J N significativa

— Clase I: eco-Doppler. Prostaglandinas (PGE-1).
Correccion anatomica antes del mes de vida y prefe- Subgrupo A21. Comunicacion interventricular abor-
rentemente en la primera 0 segunda semanas de edadable quirdrgicamente.

— Clase lla: radiografia de térax. Atrioseptostomia Manejo inicial t = 0:

de Rashkind. — Clase I: eco-Doppler. Correccion anatémica a 1-2
— Clase llb: ECG. meses.
— Clase |lll: cateterismo cardiaco. Angiografia. — Clase lla: radiografia de térax.
Correccion fisioldgica. — Clase llIb: ECG. Cateterismo cardiaco. Angiogra-
fia.

La administracion de PGE-1 se inicia con 0,05 - Clase lll: correccién fisiolégica mas cierre de la
pa/kg/min con un méximo de Oy/kg/min. Se tiende CIV.
a alcanzar la dosis mas baja que permita la permeabili-
dad del ductus con tendencia al cierre espontaneo. Subgrupo A22. Comunicacion interventricular «no

La septostomia auricular con balén es necesaria esbordable quirdrgicamente».
los casos de foramen oval restrictivo (diametro menor Este subgrupo no es protocolizable, salvo que debe
del 50% del tamafio del septo, flujo turbulento o velo-efectuarse cerclaje de la arteria pulmonar como cla-
cidad pico a su través mayor de 2 m/s) y en los que lse I. El resto de las actuaciones es absolutamente indi-
permeabilidad del ductus no consigue una situacion deidualizado.
mezcla aceptable (Pa®uperior a 25 mmHg o satura-
cion superior al 70%) o en situacion de ductus cerrad i
a pesa? de adminis)trar dosis altas de PGE-1. Deb%rup_o B. D-transposicion de las g_randes
efectuarse en la unidad de cuidados intensivos neon%—rte”as. con estenosis p_uImonar sinocon

o= : . omunicacion interventricular

tales con control ecocardiograftéoEn las situaciones
referidas mas adelante, sera clase . Subgrupo B1. Sin comunicacion interventricular

El cateterismo cardiaco y la angiografia se conside-
ran innecesarios y peligrosos. El acto quirdrgico deter- Manejo inicial t = 0:
mina la imposibilidad de translocacion coronaria en la — Clase |: eco-Doppler. PGEL. Atrioseptostomia de
correccion anatémica. La correccion fisiolégica se lle-Rashkind. Fistula sistemicopulmonar en los menores
vara a cabo tan sélo cuando la anatémica sea imposite 6 meses. Correccion fisiologica y solucion de la es-

ble técnicamenté®. tenosis pulmonar en mayores de 6 meses.
— Clase lla: radiografia de térax. Cateterismo car-
Subgrupo A12. Peso inferior a 2,5 kg. diaco. Angiografia.
Manejo inicial t = 0: — Clase llb: ECG.
— Clase I: eco-Doppler. PGE-1. Atrioseptostomia de — Clase lll: correccidon anatémica. Multiples fistulas
Rashkind. sistemicopulmonares.

— Clase lla: correccion anatomica y ECMO si la
funcion ventricular izquierda no es valida. Cerclaje de En este tipo de situacion se producen grados de hi-
la arteria pulmonar mas fistula sistemicopulmonar ypoxia muy importantes, por lo que esté indicada siem-
correccion anatémica por encima de 4,5 kg. pre la atrioseptostonfe®

— Clase llI: correccion fisiolégica. Con hipoxia severa y edad menor de 6 meses, la in-

dicacidén es de fistula sistemicopulmonar.

La atrioseptostomia de Rashkind suele permitir sa- La presencia de una estenosis pulmonar invalida las
turaciones adecuadas en la espera hasta alcanzarpeisibilidades de una correccién anatomica, ya que tras
peso adecuado. la neoconexion de las grandes arterias se crearia un pa-

56



Documento descargado de http://www.revespcardiol.org el 01/03/2016. Copia para uso personal, se prohibe la transmision de este documento por cualquier medio o formato.

Rev Esp Cardiol Vol. 54, Nim. 1, Enero 2001; 49-66 Carlos Maroto Monedero etal—Guias de précicadinicaenlas
ot it o recénrnadi

ciente sin discordancia ventriculoarterial pero con un&/ENTRICULO DERECHO DE DOBLE SALIDA

estenosis adrti€ad La correccion fisiolégica y solu- . . .
h, . 9 P y . La doble salida del ventriculo derecho se caracteriza
cion de la estenosis pulmonar (valvulotomia, homoin-

jerto, conducto valvulado) se realiza por encima de Io%or presentar una conexion anémala ventrlculoarte,rlal,
6 meses de edd e modo que ambas arterias, 0 una de ella§ mas el
50% de la otra, se hallan conectadas al ventriculo de-
recho. El ventriculo izquierdo se vacia a través de una
CIV. Los hechos anatémicos con repercusion clinica y

e estrategia quirdrgica son la relaciéon de la CIV con
as arterias (relacionada preferentemente con la aorta,
con la pulmonar, con ambas o no relacionada) y la
existencia de estenosis pulmonar.

Subgrupo B2. Con comunicacion interventricular:

— Clase |: eco-Doppler. Fistula sistemicopulmonar
en menores de un afio. Correccion intraventricular ma
homoinjerto pulmonar en los mayores de un afio.

— Clase lla: radiografia de térax. Atrioseptostomia
de Rashkind. Cateterismo cardiaco. Angiografia.

— Clase llIb: ECG. L.
— Clase IlI: correccién anatémica. Correccion fisio- Manejo inicial t = O:
l6gica : ' — Clase I: eco-Doppler.

— Clase lla: radiografia de torax. Cateterismo cardiaco.

La fistula sistemicopulmonar debe realizarse en los. __ Clase 1Ib: ECG. Resonancia nuclear magnética.
P co transesofagico.

pacientes menores de un afo, pues la correccion intra-
ventricular con homoinjerto pulmonar es una cirugia

X . . . El eco-Doppler permite reconocer la doble salida
compleja de alto riesgo, que debe realizarse por enci; . ; N
pleja g9, que ¢ L P del ventriculo derecho, la presencia y localizacion de
ma del afio de edad. El ventriculo izquierdo se comu;

. . la CIV, la relacion de ésta con las salidas arteriales, la
nica con la aorta y el ventriculo derecho establece s

L . existencia de estenosis pulmonar y de otras lesiones
continuidad con el tronco y arterias pulmonares a tra- P y

vés de un homoainjertd asociadas.
La radiografia de térax no es diagnoéstica, pero sirve

para establecer criterios previos a la eco-Doppler de

Seguimiento de la correccién anatémica plétora, isquemia y para control.

de la D-transposicion de las grandes arterias El cateterismo cardiaco no es estrictamente necesa-
rio, aunque la sospecha de anomalias en las arterias

Subgrupo 1. Efectiva pulmonares o de hipertension arterial pulmonar no

- . . ._reactiva lo hacen aconsejable, al igual que si la infor-
rrecciont=0. P ratori r . Sinlesio- ., ’ ) P
negore:(;aig%gle; 0. Postoperatorio superado. Sin les Ornacion del eco no es absolutamente diagnostica.

S - Las arterias pulmonares distales y algin otro dato
Seguimiento t =0 + n3 meses + n6 meses + nl aNQYiagnéstico ue%en ser examinados Zon g?esonancia nu-
(hasta 10 afos) + n2 afios: g P .
_ Clase I: eco-Doppler. ECG. Ejercicio no exte- clegr magnética, Qel mismo mo'do que el eco transeso-
nuante ' ' ' fagico puede matizar algunas situaciones.
' . . . . La actitud terapéutica, que debe ser individualizada
— Clase lla: radiografia de térax (primer control). P q

— Clase lIb: tomografia computarizada de emisiony PO tanto, no protocolizable, se resume en el diagra-

de fotones (SPECT) cardiaca. Holter. Resonancia nJI'® 4€ 12 figura 1.

clear magnética. Ergometria. Gammagrafia pulmonar.
Cateterismo cardiaco. Coronariografia. Ventriculo derecho de doble salida:
aspectos relevantes del diagrama

Las exploraciones que se citan se efectuaran en al-

I%lé? ggmégtolgi;?or?;?cl)gg‘?aaaTc?sdlg gﬁlggggep:Zzgi'_Comun/caCIon interventricular relacionada
. ’ con la aorta
rugia.

La aorta se encuentra conectada con el ventriculo
derecho o bien lo esta mas del 50% de la misma. En
ausencia de estenosis pulmonar, la situacién hemodi-

Correccion t = 0. Postoperatorio superado. Comunindmica y clinica es similar a la de la CIV aislada, lo
cacion interauricular residual. Estenosis supravalvulamismo que su tratamiento, que consiste en el cierre de
pulmonar. Estenosis pulmonares periféricas. Insufila CIV con un parche mas o menos oblicuo segun el
ciencia aodrtica. Estenosis supravalvular adrtica. Progrado de desplazamiento adrtico (clase ).
blemas coronarios. En funcién de la experiencia y de los resultados qui-

Este grupo no es protocolizable y deben abordarsairgicos, si el peso es inferior a 2,5 kg y existe insufi-
las posibilidades de tratamiento de manera individuali€iencia cardiaca no controlable médicamente, es acon-
zada y en funcion de cada una de las secuelas. sejable la realizacion de un cerclaje de la arteria

Subgrupo 2. Inefectiva
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v Control g
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No»| Sistémico-

Antes Antes
de 1 mes de 2 meses
pulmonar i
Antes de los .
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+ homoinjerto anatémica
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ampliacion del dela CIV
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Cianosis
Hb > 16
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sistémico-
pulmonar

- D

Fig. 1. CIV: comunicacion interventricular; ICC: insuficiencia cardiaca congestiva; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho.

pulmonar con cirugia definitiva antes de los 2 afios de El tratamiento de eleccién es el cierre de la CIV (se

edad (clases I-11a). crea transposicion de las grandes arterias) y la correc-
La presencia de una estenosis pulmonar frena el flieién anatémica (clase®t)

jo hacia esa arteria y, si es importante, produce un cor- La presencia de una estenosis pulmonar, segin su

tocircuito venoarterial, dandose una circunstancia sigrado, impide la insuficiencia cardiaca o genera una

milar a la de la tetralogia de Fallot. Su tratamientohipoxia importante.

quirtrgico reparador consiste en el cierre de la CIV y EIl tratamiento consiste en conectar el ventriculo iz-

en la ampliacion del tracto de salida del ventriculo dequierdo a la aorta intraventricularmente mediante un

recho. amplio parche que obstruye el flujo pulmonar, por lo
En funcion de la experiencia y de los resultados quique debe conectarse el ventriculo derecho al tronco

rdrgicos, si el peso es inferior a 4 kg debera realizarspulmonar (clase ).

una fistula sistemicopulmonar. La hipoplasia de las ra- Los controles postoperatorios deben ser individuali-

mas pulmonares puede aconsejar la cirugia paliativaados, podrian asemejarse a ClV, tetralogia de Fallot o

previa a la correccion definitiva (clases I-fa) tronco arterial comun que se describen en estas guias.

Comunicacion interventricular relacionada COARTACION DE AORTA

con la arteria pulmonar L L. .
p La definicion clasica es la de un estrechamiento o

Habitualmente las arterias adoptan una situacion esonstriccién de un segmento aértico en la aorta toraci-
pacial de D-transposicién de las grandes arterias. ca proximal, de mayor o menor longitud, distal al ori-

En ausencia de estenosis pulmonar, el comportagen de la subclavia izquierda. Representa entre el 6 y
miento hemodinamico es similar al de la transposiciorel 8% de las cardiopatias congénitas. No trataremos de
de las grandes arterias con CIV, con escasa cianosislg coartacion adrtica asociada a otras malformaciones
tendencia a la insuficiencia cardiaca por hiperaflujo. significativas.
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La fisiopatologia de la coartacion que se inicia clini-técnica paliativa y consigue retrasar la cirugia hasta los
camente en el periodo neonatal es resultado de urgal2 meses de edad.
obstruccion aortica brusca y severa y, por tanto, del
flujo sistémico, lo que da lugar a fallo ventricular con
insuficiencia cardiaca moderada o severa.

Se analizan:

Grupo B. Coartacion de la aorta neonatal
sometida a cirugia correctora

Subgrupo B1. Efectiva
1. Grupo A. Coartacién de aorta neonatal.
2. Grupo B. Coartacién de aorta neonatal corregidadi
quirargicamente.
— Subgrupo B1. Efectiva.
— Subgrupo B2. Inefectiva.

Correccion t = 0. Posprocedimiento superado. Gra-

ente transzona quirargica por eco-Doppler menor de

36 mmHg, sélo en sistole. Presion arterial normal.
Seguimiento t = 0 + n1 mes + n3 meses + N6 meses

+ nl afio + n3 afios:

— Clase I: eco-Doppler. Radiografia de térax. Ergo-

Grupo A. Coartacion de la aorta neonatal metria. Holter de presion.
C — Clase lla: ECG.
Manejo |n!C|aI t=0: - - — Clase llb: resonancia nuclear magnética. TAC he-
— Clase I: eco-Doppler. Administracion de prOSta'Iicoidal
glandinas. Tratamiento médico. Cirugia. Al ) . . . . i
— Clase lla: radiografia de térax. Resonancia nucleaéioplgsatl;e lll: cateterismo cardiaco. Angiografia. An

magnética.

— Clase llIb: ECG. Cateterismo cardiaco. Angiogra-
fia. Angioplastia transluminal. Tomografia axial com-
putarizada (TAC) helicoidal.

— Clase lllI: tratamiento médico y retraso de la inter-
vencion a largo plaz&@tentprimario.

Algunos de estos procedimientos como la ergome-
tria, el Holter de presion o la resonancia nuclear mag-
nética, se efectuaran, en alguna ocasion, en revisiones
tardias. La radiografia de térax se efectuara en las pri-
meras revisiones.

El eco-Doppler permite visualizar la zona de coarta-
cién, el tamafio del arco y el istmo adrtico, la permeaSubgrupo B2. Inefectiva
bilidad ductal y la funcionalidad del ventriculo izquier-

; . . Correccion t = 0. Posprocedimiento superado. Pa-
do, estimar la presion pulmonar y eliminar defectos _. P P

asociados. En casos de ductus cerrado, hay un aumer(ft'((;me recoartado (gradiente mayor de 36 mmHg con

P X extension diastdlica). Hipertension.
patoldgico de la velocidad en la zona coartada, con di- )- Hip

ferencia de presion tanto en sistole como en diéstole. Si
el ductus esté abierto y no es restrictivo, no se visualiz
dicho gradiente.

Sospechada o diagnosticada, se administraran pros-
taglandinas en perfusion continua, incluso con bolo
previo. En situaciones de shock y disfuncion miocardi-

ca, se requeriran inotrépicos, diuréticos, ventilacién . . )
. - ' N La angioplastia se recomienda efectuarla al menos 3
mecanica y correccion de las alteraciones consecuen- giop

; o meses después de la cirugia.
cia del fallo multisistémico. P 9

El tratamiento de eleccion es el quirdrgico, con dis-
tintas técnicas. SINDROME DE HIPOPLASIA

El cateterismo cardiaco y la angiografia s6lo se utiDEL VENTRICULO IZQUIERDO
lizan cuando existen dudas diagnosticas.

La angioplastia de la coartacion aértica nativa, y Es el término usado para describir un espectro de
mas en el recién nacido, es motivo de controversiagardiopatias congénitas que engloban varios grados
pues se producen aneurismas (2-20%), cuya incidencide hipodesarrollo de estructuras del lado izquierdo del
es variable dependiendo de los grupos que la practcorazé®. Supone el 7,5% de las cardiopatias congéni-
can, y recoartaciones (31%) a medio pta%oAlgu- tas y es responsable del 25% de las muertes de cause
nos grupos la indican como primer procedimi€nto cardiaca durante las primeras semanas dévida
Existen factores que pueden ser determinantes de losLas caracteristicas anatémicas incluyen: hipodesa-
malos resultados de la dilatacion relacionados con logollo del ventriculo izquierdo con severa hipoplasia o
diametros del istmo ao6rtico y del segmento coaftado atresia de las valvulas mitral y aértica; la aorta ascen-
Los resultados comparativos entre cirugia y angioplasdente suele ser muy hipoplasica, con frecuente asocia-
tia ya han sido analizaddsEste grupo se sale de pro- cion de coartacion de aorta; ductus arterioso presente e
tocolo en cuanto a los resultados. Se considera ureprescindible; ventriculo derecho, valvula y tronco

— Clase I: eco-Doppler. Radiografia de térax. Angio-
Blastia transluminal.

— Clase lla: resonancia nuclear magnética.

— Clase llb: ECG. TAC helicoidal.

— Clase llI: cateterismo cardiaco. Angiografia.
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pulmonar dilatados, y existe un foramen oval o comuvera son, de entrada, candidatos exclusivos a trasplante.
nicacién interauricular. El stentductal como puente hacia el trasplante no se
La fisiopatologia de este sindrome es el de un ventridtiliza de forma profilactica para evitar su cierre y sus-
culo unico con flujo sistémico dependiente del ductus. pender la administracién de prostaglandinas. Debe re-
Consideraremos: servarse para los casos en que dicho farmaco se hace
inefectivo y se producen episodios de cierre.
1. Grupo A. Sindrome de hipoplasia de ventriculo La cirugia paliativa tipo Van Praagh también se usa

izquierdo. como puente hacia el trasplante y consiste en la inser-
2. Grupo B. Sindrome de hipoplasia de ventriculocién de una prétesis vascular desde el tronco de la ar-

izquierdo operado. teria pulmonar hasta la aorta descendente, ligadura de
— Subgrupo B1. Con intervencién de Norwood |ductus y cerclaje de la arteria pulmonar distal a la sali-

adecuada. da del conducto. Esta terapéutica puede prevenir la en-
— Subgrupo B2. Con intervencion de Norwood | nofermedad vascular pulmonar y permite interrumpir la

adecuada. administracion de prostaglandinas. Se aconseja que se
— Subgrupo B3. Con trasplante cardiaco. realice antes del mes de etlad

El cateterismo cardiaco diagnéstico sélo se utilizara
en casos de inadecuada informacion del arco adrtico
por eco-Doppler.

La atrioseptostomia de Rashkind se empleara en ca-

Manejo inicial t = 0: sos de foramen oval restrictivo que no proporcione

— Clase I: eco-Doppler. Administracion de prosta-QP/QS adecuado. La tendencia es evitarla para dismi-
glandinas. Tratamiento médico. Intervencién de Nor-uir el riesgo de hiperaflujo pulmonar.
wood | antes de los 15 dias de vida. Trasplante cardia- La intervencién de Norwood | esta contraindicada
co. en los casos de insuficiencia tricuspide de moderada a

— Clase lla: radiografia de téraQtentductal como severa, y el trasplante cardiaco lo esta si existen mal-
puente al trasplante. Cirugia paliativa tipo Van Praagh formaciones extracardiacas mayores.

— Clase llb: ECG. Cateterismo cardiaco. Angiogra-
f|a;AglggzﬁﬁF?s:gxéﬁgganisRISRAOII(.)Od | si la insuficien- Grupo B.}Sind_rom.e de hipoplasia

S del ventriculo izquierdo operado
cia trictspide es de moderada a severa. Trasplante cardia-

co si existen malformaciones extracardiacas mayores.  sypgrupo B1. Con intervencion de Norwood |

) adecuada
El eco-Doppler suele proporcionar todos los datos

anatomicos y funcionales necesarios para el tratamiento. Correccion t = 0. Posprocedimiento superado. He-
El sindrome del hipoplasia de ventriculo izquierdomodinamicamente estable. Saturacion percutdnea de
ha dejado de ser una cardiopatia sin opciones terapé@ alrededor del 75 al 80%.
ticas. La intervencion de NorwoBdes una cirugia en Seguimiento t = 0 + n1 mes hasta 6 meses:
tres estadios. El | consiste en la reconstruccion de una
neoaorta usando el tronco pulmonar proximal y la aor- — Clase |: eco-Doppler. Cateterismo cardiaco. Interven-
ta ascendente (el flujo sanguineo es eyectado desdeddn de Glenn bidireccional a los 6 meses (Norwood II).
ventriculo derecho a la neoaorta); el extremo distal de — Clase lla: radiografia de térax.
la arteria pulmonar se cierra con un parche; se amplia — Clase llb: ECG. Gammagrafia pulmonar. Reso-
la comunicacién interauricular y se aporta el flujo san-nancia nuclear magnética.
guineo pulmonar mediante una fistula sistemicopul- — Clase lll: trasplante cardiaco.
monar desde el tronco innominado a la arteria pulmo-
nar derecha de un didmetro de 3 o 3,5 mm. Debe Es obligado el cateterismo cardiaco para definir per-
efectuarse antes de los 15 dias de vida para presenfactamente el arbol arterial pulmonar y su presion. El
el pulmoén del eventual hiperaflujo y del posible desa-Glenn bidireccional se aconseja a los 6 meses de vida.
rrollo de enfermedad vascular pulmonar. El Norwood 11l (completar Fontan) se aconseja efec-
El trasplante cardiaco es la otra opcion de tratamiertuarlo hacia los 24 meses de edad.
to. Su principal limitacion es la escasez de donantes,
con largos tiempos de espera, con deterioro clinico
con desarrollo de enfermedad vascular pulmonar si
demasiado prolongata®.
La decisién por uno u otro tipo de cirugia estd en Correccion t = 0. Posprocedimiento superado. Fallo
funcién de los resultados de cada grupo. Sélo los parentricular derecho, con minima cianosis, dilatacion
cientes con insuficiencia tricispide de moderada a serentricular derecha (obstruccion distal del arco aértico

Grupo A. Sindrome de hipoplasia
del ventriculo izquierdo

e%ubgrupo B2. Con intervencion de Norwood |
Ao adecuada
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Atresia pulmonar sin GIV

T~

Ventriculo
derecho pequefio y/o
circulacion
coronaria dependiente
del ventriculo derecho

Correccion univentricular

Ventriculo derecho
mayor con circulacion
coronaria independiente
del ventriculo derecho

Correccion biventricular

| |

~ Fistula Valvulotomia
sistemicopulmonar con/sin fistula

| |

Operaci6n Cierrre de fistula y/o CIA

de Fontan /\

Cirugia Cateterismo

—Cirugia

— Cateterismo

Fig. 2. CIA: comunicacion interauricu-
lar; CIV: comunicacion interventricular.

que condiciona hiperaflujo pulmonar y sobrecarga devalvula pulmonar atrésica con morfologia variable
volumen y presién ventricular). Hipoxemia importante desde bien formada y con fusién comisural hasta muy
(fistula inadecuada, hipertensién pulmonar). hipodesarrollada; el tronco y las ramas pulmonares
Este grupo no se considera protocolizable por sesuelen ser de buen calibre; valvula tricispide hipopla-
actuaciones individualizadas. Serian clase | el catesica en grado variable, con ciertos grados de estenosis
terismo cardiaco y la angioplastia aortica en el sue insuficiencia (su tamafio se correlaciona con el del
puesto de fallo ventricular derecho por obstrucciényentriculo derecho); auricula derecha dilatada y existe
o adelantar la intervencion de Glenn bidireccional siun foramen oval permeable 0 una comunicacion inter-
existe hipoxemia y también con cateterismo previoauricular; ductus arterioso permeable y anomalias co-
Seria clase llb establecer una nueva fistula si hay hronarias frecuentes (estenosis, fistulas o sinusoides).
poxemia. Los casos con hipoplasia del arbol pulmonar (raros) se
excluyen de este grupo.
La fisiopatologia es la de un ventriculo Unico con
flujo sanguineo pulmonar dependiente de un dtictus
Correccion t = 0. Posprocedimiento superado. Sin
lesiones residuales. Manejo inicial t = 0:
Pasaria a seguimiento segun el protocolo de pacien-— Clase |: eco-Doppler. Administracién de prosta-
te trasplantado. Las biopsias endomiocéardicas seriagiandinas. Cateterismo cardiaco.
clase Ill en menores de los 2 afios de edad. — Clase lla: radiografia de térax. ECG. Atrioseptos-
tomia de Rashkind.

Subgrupo B3. Con trasplante cardiaco

ATRESIA PULMONAR CON SEPTUM : L .
El eco-Doppler proporciona el diagnostico e inme-

INTERVENTRICULAR INTEGRO . RS i .
diatamente debe iniciarse perfusion continua de pros-

Defecto cardiaco caracterizado por una obstrucciétaglandinas.
completa en el tracto de salida del ventriculo derecho Se recomienda en todos los pacientes la practica de
debido a atresia de la valvula pulmonar. Representa ehteterismo cardiaco para valorar la circulacion coro-
0,7% del total de cardiopatias congénitas. naria®.

Morfolégicament& presentan: ventriculo derecho La atrioseptostomia de Rashkind esta indicada en
hipodesarrollado, con grado de hipoplasia muy varia€asos de foramen oval restrictivo.
ble, desde bastante bien desarrollado en sus tres por-Tras el diagnéstico pueden establecerse dos
ciones hasta muy hipoplasico y sin apenas cavidadjrupos:
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1. Grupo A. Pacientes con ventriculo derecho muycas quirdrgicas semicorrectoras que, mediante la cone-
hipodesarrollado y/o circulacion coronaria dependienxion del retorno venoso sistémico a la circulacion pul-
te del ventriculo derecho. monar, eviten la hipoxemia derivada de la mezcla y

2. Grupo B. Pacientes con ventriculo derecho mejoeliminen la sobrecarga de volumen de la camara ven-
desarrollado (con sus tres componentes), con circularicular. Estas metas se consiguen mediante interven-
cion no dependiente del ventriculo derecho. ciones tipo Fontan (derivacion atriopulmonar) o sus

modificaciones (derivaciébn cavopulmonar bidirec-

Las actuaciones terapéuticas, no protocolizables, seional o bicavo bipulmonar), que necesitan para su
representan en el diagrama de la figura 2. realizacion unas condiciones anatémicas y funcionales
estrictas, por lo que las actuaciones en el periodo neo-
natal deben dirigirse a que éstas se cumplan en el mo-
mento de la intervencion semicorrectéra

Las cardiopatias incluidas en este grupo constituyen

En elgrupo Ano es posible la apertura de la valvula alrededor del 5 al 6% del total de las congénitas y son
pulmonar, bien por ventriculo muy hipoplasico o por-fundamentalmente: ventriculo Unico, atresias mitral o
gue la descompresion del ventriculo derecho llevaria ticlspide, el ventriculo izquierdo hipoplasico, algunas
infarto de miocardio y disfuncidn ventricular. Sélo seraformas de atresia pulmonar con septo interventricular
posible una correccion univentricular tipo Fontan. Has4ntegro, canal auriculoventricular severamente disba-
ta el momento de esa correccién, se necesitara asegutanceado, transposicion de las grandes arterias con co-
un flujo pulmonar adecuado, por lo que se creard umunicacion interventricular e hipoplasia ventricular
shunto fistula sistemicopulmonar tipo Blalock Taussing derecha y otras como ciertas variedades de corazones
modificado (clase 1) y suspension de las prostaglandinascruzados, en dos pisos o con acabalgamiento de valvu-

En elgrupo Bes posible la correccion biventricular. las auriculoventriculares que, aun teniendo dos ventri-
Se llevara a cabo la apertura de la valvula pulmonar. Siulos, presentan grave riesgo tecnicoquirdrgico para su
la valoracion del ventriculo derecho indica que no va a&orreccién biventriculdf e,
ser capaz de proporcionar un gasto pulmonar adecua-Dado el gran nimero de variedades anatomicas,
do, se afiadird la creacion de una fistula sistemicoeonsideramos que estas cardiopatias no son protocoli-
pulmonar vy, si parece adecuado, se continuara la perables ni pre ni postoperatoriamente.
fusion de prostaglandinas, que se iran retirando paula- Fisiopatolégicamente se distinguen dos situaciones:
tinamente, valorandose entonces la creacion de la fis-
tula. Mas adelante se realizarda el cierre de la fistul
y/o comunicacion interauricular mediante cirugia o
cateterismo intervencionista.

La valvulotomia se puede realizar mediante cirugia co
0 sin ampliacion del anillo pulmonar (segun el diametro
de éste) o bien mediante valvuloplastia con bal6n una vez
perforada la valvula, siempre que esté bien formada, me- La obstruccion puede localizarse en las zonas sub-
diante catéter de radiofrecuencia o guiata%er valvular, valvular o supravalvular, siendo mucho mas

El seguimiento de estos pacientes del grupo B a mdrecuente en la arteria que nace de una cavidad ventri-
dio y largo plazo incluye: vigilar la funcionalidad del cular hipoplasica, en cuyo caso se afiade una nueva
ventriculo derecho, disminucién de su hipertrofia yzona de estenosis potencial, que es la comunicacion
evolucién de la vélvula tricuspide; funcionalidad de laentre ésta y la cavidad principal.
vélvula pulmonar, tamafo y direccién de flujo en la co- Las formas con estenosis pulmonar tienden a la cia-
municacion interauricular; funcionamiento de la fistula,nosis como manifestacion clinica y no suelen asociar-

Atresia pulmonar con septum integro:
aspectos relevantes del diagrama

1. Existencia o no y grado de obstruccion al flujo
ulmonar.
2. Existencia o0 no y grado de obstruccion al flujo
I§istémico, con dos grupos:

— Grupo A. Flujo pulmonar disminuido.
— Grupo B. Flujo pulmonar aumentado.

y grado de saturacion sistémica. se a obstruccion del flujo sistémico. En ausencia de es-

Todos estos datos no son protocolizables. tenosis pulmonar, los pacientes tienden a presentar
insuficiencia cardiaca precoz por hiperaflujo pulmo-

ABORDAJE NEONATAL DE CARDIOPATIAS nar, tanto mas por cuanto es frecuente que se acompa-

CONGENITAS TRIBUTARIAS DE CIRUGIA fien de obstruccion al flujo sistémico en cualquier
CORRECTORA UNIVENTRICULAR area, |qclg|da la asociacion coartacion-interrupcion d.ell
arco aortico. Otros aspectos que matizan la situacion
Existe un grupo heterogéneo de cardiopatias congdremodinamica son la disfuncién de vélvulas auriculo-
nitas en las que es imposible la correccién anatémiceentriculares por estenosis e insuficiencia y las dificul-
biventricular, bien por la existencia de un solo ventri-tades en la zona del septo interauricular en las atresias
culo suficientemente desarrollado o por dificultadeso estenosis de las mismas.
técnicas que imposibilitan la reparacion. En estos pa- Para el diagnéstico seréa clase | el eco-Doppler, que
cientes la maxima aspiracion es la realizacion de técndebe investigar, tras el analisis segmentario: los drena-
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Diagndstico Diagnostico

Tratamiento médico

Tratamiento médico Atrioseptostomia

Atrioseptostomia

l Flujo pulmonar
aumentado
Flujo pulmonar *
disminuido o ’
Insuficiencia cardiaca

| N,

Hipoxemia severa Obstruccion del Arco adrtico
(sat. < 80% y/o Hb > 16 g/dI) arco aortico normal

/\ Norwood || pelaracion  Con obstruccion — Sin obstruccion
subadrtica subadrtica

arco aortico

> 2 meses < 2 meses
Trasplante
cardiaco
D-K-S + fistula s-p Banding
Glenn bidireccional Fistula sistemicopulmonar Ampliac(i)(’)n dela
- Central obstruccion subadrtica
- B-T modificado + banding
Fig. 3. B-T: Blalock-Taussing. Fig. 4. D-K-S: Damus-Kaye-Stansel; s-p: sistemicopulmonar.

jes venosos sistémicos y pulmonares; el tamafio del Los pacientes con hipoxemia severa precisan inter-
defecto interauricular en presencia de estenosis o atrgenciones que incrementen el flujo pulmonar. Habi-
sia de valvulas auriculoventriculares; la anatomia ytualmente se emplean fistulas sistemicopulmonares tipo
funcién de las valvulas auriculoventriculares; la pre-Blalock-Taussing modificado o centrale$®2 A partir
sencia 0 no de estenosis pulmonar y su localizaciérde los 2 meses de edad puede usarse como alternativa le
presién pulmonar y tamafio de ramas pulmonares; lderivacién cavopulmonar bidireccional (Glenn bidirec-
presencia o no de estenosis aértica y su localizaciéionalf?.
la posicion del arco aodrtico y su integridad; la posicion En la figura 4 se propone un esquema terapéutico en
y el tamafio de los troncos supradrticos, y la presenlas cardiopatias congénitas para la correccion univen-
cia y el tamafio del ductig§®8! tricular con flujo pulmonar aumentado.

El estudio angiohemodinamico es clase | o lla. No
es imprescindible en el periodo neonatal, salvo si |
ecocardiografia no define bien los aspectos fundame
tales para una cirugia paliatita

En la figura 3 se propone un esquema terapéutico en Tratamiento médico de la insuficiencia cardiaca.
las cardiopatias congénitas para la correccion univerAdministracion de prostaglandinas en casos de esteno-
tricular con flujo pulmonar disminuido. sis aodrtica, coartacién o interrupcion del arco aortico
para mantener la permeabilidad del ductus y mejorar
el flujo a partir de la obstrucciéh

La atrioseptostomia de Rashkind tiene las mismas
indicaciones que en el grupo anterior.

El tratamiento médico se refiere a la hipoxia. Deben La paliacion natural es el cerclaje quirdrgico de la ar-
administrarse prostaglandinas (clase |) para preservaeria pulmondf’® Este procedimiento plantea proble-
la permeabilidad ductal. mas en los pacientes con aorta que nace de un ventriculo

En los pacientes con atresia 0 estenosis de valvuldspoplasico, quienes cursan con frecuencia con obstruc-
auriculoventriculares hay que comprobar la presencia deién del arco adrtico (coartacion o interrupcién) y en los
un defecto interauricular de didmetro suficiente para asegue el orificio de conexién entre la cavidad principal y la
gurar un paso no restrictivo, igual que lo mencionado ewle salida (foramen bulboventricular) y la propia camara
la D-transposicion de las grandes arterias, y en caso code salida se hacen restrictivos tras el cerclaje, sobre todo
trario debe procederse a la ampliacién del mismo realisi inicialmente no son amplios y/o se acompafan de pa-
zando atrioseptostomia de Rashkind (cla$é&l) tologia del arco adrtico (clases | o #a)

E(‘;orrecci()n univentricular con flujo pulmonar
Yumentado: aspectos relevantes del esquema

Correccion univentricular con flujo pulmonar
disminuido: aspectos relevantes del esquema
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Puede realizarse cerclaje de la arteria pulmonar si el
arco aértico es normal y el foramen bulboventricular;;
es amplio (relacién foramen-anillo aértico mayor de
0,8 o area de foramen mayor de Z/omide superficie
corporal) (clases | o |1&)81848%

- 12,
Cuando el arco aortico es normal y hay obstruccion

subadrtica, puede optarse entre la intervencion de Da-
mus-Kaye-Stansel (anastomosis terminolateral entre

tronco pulmonar y aorta ascendente asociada a fistul&:

sistemicopulmonar) (clase I) o la ampliacién del fora-
men y la camara de salida subadrtica acompafiada de
cerclaje (clases lla o 11#)487

Los casos con obstruccion, tanto subadrtica como
del arco, pueden paliarse con la realizacion de Nor-
wood estadio | para el corazdn izquierdo hipoplasico,
0 bien reparando el arco aértico y actuando sobre la
obstruccion subadrti&s+8

La mortalidad con los procedimientos paliativos 16-

neonatales es significativa y requiere un seguimiento
cuidadoso controlando, sobre todo, la distorsion de las

ramas pulmonares, el nivel de presion pulmonar, ef7.

funcionamiento insuficiente o excesivo de las fistulas
sistemicopulmonares, la aparicion de recoartacion ac’)rl-8
tica y el desarrollo de obstruccién subadrtica.
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