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Las cardiopatias congénitas ocurren en cerca del uno por ciento de los recién nacidos. En el pasado se
pensaba que la mayoria de las cardiopatias congénitas eran de causa multifactorial, tanto ambiental
como genética,' y que menos del 10 por ciento eran predominidntemente genéticas. Sin embargo, los
estudios actuales sugieren que los defectos genéticos constituyen una proporcién mucho mayor, y que los
defectos de un gen son la causa en muchos casos.” Un defecto de un solo gen puede causar formas
aparentemente muy diversas de cardiopatia, y un solo tipo de malformacion cardiaca puede deberse a
mutaciones genéticas en diferentes sitios.

Otras formas de cardiopatia tienen también bases genéticas pero no se clasifican como congénitas por
manifestarse en etapas mas tardias de la vida. Entre estas se incluyen algunos tipos de cardiomiopatia,
cardiopatia valvular, enfermedades de la aorta y arritmias cardiacas primarias.

Cerca del dos por ciento de los casos de cardiopatia congénita son sobre todo el resultado de factores
externos o ambientales, que incluyen la infeccidon por rubéola y la ingestion de sustancias como el litio y

el alcohol.?

El diagnostico resulta aparente durante la primera semana de vida en la mitad de los pacientes y antes de
los cinco anos en la mayoria de los casos restantes. Alrededor de 25,000 nifios con cardiopatia congénita
nacen en los Estados Unidos cada afo, y cerca del 85 por ciento de estos sobrevive hasta la edad adulta,
en ocasiones gracias al tratamiento quirtrgico realizado en la nifiez.* Como resultado, existe una
poblacion cada vez mas grande de adultos jovenes con cardiopatias congénitas. El manejo de la
cardiopatia congénita en la edad adulta se ha convertido en una nueva subespecialidad, provocando el
desarrollo de unidades integrales de tratamiento ambulatorio dedicadas al tratamiento a largo plazo de

estos pacientes en instituciones médicas generales.>°
SOPLOS INOCENTES CONTRA SOPLOS SIGNIFICATIVOS
Los adolescentes y adultos jovenes a menudo presentan soplos sistolicos fisiologicos que reflejan una alta

velocidad de expulsion normal a través de las valvulas aortica o pulmonar. Los soplos de expulsion
fisiologicos generalmente son de intensidad grado 1 o 2, de duracion relativamente corta, y no se



trasmiten ampliamente ni se acompanan de frémito

Los soplos sistolicos patologicos debidos a cardiopatias congénitas casi siempre se acompanan de
fendmenos ausculatorios, como desdoblamiento anormal del segundo ruido o un chasquido sistélico de
expulsion temprano. El electrocardiograma es un instrumento importante en la evaluacion de las
cardiopatias congénitas porque la mayoria de las lesiones causan sobrecargas hemodinamicas que se
reflejan por hipertrofia auricular o ventricular. La radiografia de torax también es importante porque
revela aumento o disminucion anormal en el flujo sanguineo pulmonar.

La presencia de un soplo sistolico relativamente leve en un paciente asintomatico que no tiene
alteraciones en el ECG o en la radiografia de torax rara vez indica una cardiopatia congénita importante.

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS NO INVASIVOS

La ecocardiografia tiene gran valor en la evaluaciéon de las anomalias cardiacas congénitas y debe ser el
primer estudio diagnostico especializado si la historia clinica, el examen fisico, la radiografia de térax y el
electrocardiograma sugieren la presencia de cardiopatia congénita. El ecocardiograma proporciona
informacién sobre la anatomia cardiaca, el tamafo de las cavidades, las conexiones de los grandes vasos,
anomalias de las valvulas y obstrucciones subvalvulares. Las imagenes ecocardiograficas se reforzan con
inyecciones intravenosas de solucion salina a través de una vena periférica del brazo; dichas inyecciones
producen burbujas microscopicas que proveen contraste y permiten la visualizacion de cortocircuitos
cardiacos, de izquierda a derecha y de derecha a izquierda.

El estudio con ultrasonido Doppler es ttil para detectar defectos septales y para evaluar la cantidad de
sangre que se desvia a través de un defecto. El tamaiio del cortocircuito a través de un defecto septal
también puede evaluarse con este método al comparar la velocidad de flujo a través de la aorta y a través
de la pulmonar. La ecocardiografia transesofagica es de especial valor para estudiar defectos septales,
aunque también permite observar otras lesiones en forma exacta.® Los estudios de ultrasonido Doppler
son utiles también para evaluar estenosis e insuficiencia valvulares.

La tomografia computada y la imagen por resonancia magnética proporcionan una buena representaciéon
de las anomalias anatémicas de la cardiopatia congénita y ofrece ventajas sobre la ecocardiografia para
demostrar anomalias que afecten los grandes vasos. La IRM es de especial utilidad en adultos con
cardiopatia congénita, en los que la ecocardiografia puede no ser satisfactoria por interferencia de la
pared toracica y de los pulmones. Comparado con los adultos, los ecocardiogramas dan mejor resultado
en los nifios porque su pared toracica y pulmones son de menor tamafio, ademas de que los nifios no
toleran con facilidad el confinamiento necesario para la IRM. Este estudio ofrece informacién sobre
gradientes valvulares, velocidad de flujo y detalles anatomicos.® La ecocardiografia y la IRM son

investigaciones complementarias, cada una con ventajas particulares en situaciones especificas.'’

DIAGNOSTICO DE ANOMALIAS CARDIACAS CONGENITAS ESPECIFICAS



El analisis cuidadoso del examen fisico, la radiografia de térax y el electrocardiograma generalmente
permitiran un diagnoéstico preliminar preciso que indicara el uso selectivo de estudios concluyentes no

invasivos e invasivos.

El cateterismo cardiaco y la angiografia selectiva son las técnicas diagnosticas mas concluyentes
disponibles en la actualidad en pacientes con cardiopatia congénita. No obstante, los estudios no
invasivos a menudo ofrecen informacion equivalente a la obtenida a partir del cateterismo cardiaco y

suficiente para el plan quirargico."

La cirugia paliativa y curativa es el tipo de tratamiento mas empleado para las cardiopatias congénitas.
Se calcula que se realizan alrededor de 20,000 cirugias de este tipo en los Estados Unidos cada afo. Sin
embargo, muchas lesiones pueden repararse por técnicas de cateterismo intervencionista. En algunos
casos es claro que el cateterismo es el procedimiento de eleccidon, mientras que en otros existe
controversia al comparar con la cirugia. Existe un grupo de situaciones en las que el cateterismo
intervencionista no ha demostrado del todo su utilidad, a pesar de ser técnicamente factible [ver tabla
1].11



Tabla 1 Intervenciones por cateterismo para adultos con cardiopatia congénita

Procedimiento de eleccion Alternativa Efecto no demostrado
quiriurgica eficaz

Aditamiento de cierre Equipo de cierre Equipo de cierre
e Conducto arterioro permeable Defecto auricular septal Foramen oval persistente (evento
tipo secundum cerebro-vascular)
¢ Defecto ventricular septal residual | Fugas paravalvares Defecto ventricular septal
posoperatorio (posinfarto del miocardio)

¢ Defecto ventricular septal
muscular congénito

e Comunicacion fenestrada de
Fontan

e Foramen oval persistente

(cianosis)
Dilatacion con balon Dilatacion con balon Dilatacion con baléon
¢ Estenosis de la arteria pulmonar Coartacibn adrtica nativa Estenosis aortica subvalvar

periférica (= férula)

e Coartacion aortica recurrente Obstruccion de los Tetralogia de Fallot
conductos (= férula) Dilataci6n con férula
Coartacion
Vena pulmonar

Valvotomia de balon
e Estenosis pulmonar valvular

e Estenosis adrtica valvular

Embolizacion en espiral Embolizacion en espiral
¢ Colaterales toracicas Fistulas de arterias
coronarias

Anomalias cardiacas congénitas en adultos

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO

El conducto arterioso persistente suele diagnosticarse en la infancia o nifiez temprana por el soplo



continuo caracteristico que produce. Por lo general esta indicado su cierre por el riesgo de endocarditis
infecciosa. Se ha logrado con bastante éxito el cierre no quirtargico por medio de cateterismo cardiaco.

DEFECTOS DEL TABIQUE INTERAURICULAR

Los defectos del tabique interauricular son las lesiones congénitas de importancia mas frecuentes en
adultos. A menudo se diagnostican hasta la edad adulta, atn en la actualidad, ya que rara vez producen
sintomas en la ninez y los signos fisicos facilmente se confunden con los datos encontrados en nifnos
normales.

Desde el punto de vista anatémico, los defectos del tabique auricular se clasifican en tres tipos: ostium
secundum, seno venoso, y ostium primum [ver figura 1]. Estos defectos del tabique auricular se
acompanan de cortocircuitos de izquierda a derecha a nivel auricular, con sobrecarga de volumen en el
ventriculo derecho. La sangre sobrecircula en forma croénica a través de los pulmones a niveles normales
de presion intracardiaca. El aumento del flujo a través de la valvula pulmonar produce un soplo
pulmonar sistdlico de expulsion caracteristico. La valvula pulmonar se cierra tardiamente por la
reduccion de la impedancia en el sistema arterial pulmonar, produciendo un desdoblamiento amplio del
segundo ruido cardiaco, el otro dato caracteristico de los defectos del tabique interauricular. El
desdoblamiento se mantiene relativamente "fijo" con respecto a la respiracion: los componentes aortico y
pulmonar permanecen audiblemente separados durante la espiracién. La radiografia de térax
generalmente revela cardiomegalia y signos de aumento de la circulacién pulmonar, como aumento del
tronco pulmonar y de los trayectos vasculares pulmonares. La gravedad relativa de estas alteraciones es
un reflejo del tamafio del corto circuito de izquierda a derecha. El electrocardiograma muestra un patrén
caracteristico para este defecto [ver figura 2].

Figura 1a Figura 1b
Defectos del tabique auricular Defectos del tabique auricular
Figura 2a Figura 2b
ECG: defecto tipo ostium ECG: defecto tipo ostium
secundum y ostium primum secundum y ostium primum

Los defectos del tabique interauricular producen dos complicaciones importantes; la hipertension
arterial pulmonar y la insuficiencia del ventriculo derecho. La hipertension arterial pulmonar se produce



por la elevada resistencia vascular pulmonar, y se desarrolla después de la adolescencia en cerca del 15
por ciento de los pacientes. En la mayoria de los casos mas severos, ocurre arteriopatia plexiforme
irreversible, similar a la observada en el sindrome de Eisenmenger o en la hipertension pulmonar
primaria. Como resultado de la hipertensién pulmonar, el cortocircuito de izquierda a derecha primero
disminuye, luego se vuelve bidireccional y por tltimo se invierte; se desarrolla sobrecarga de presion en
el ventriculo derecho, se reduce el flujo sanguineo pulmonar y el paciente presenta cianosis.

La insuficiencia ventricular derecha se desarrolla como resultado de la sobrecarga de volumen
prolongada y suele afectar a pacientes mayores de 40 afos. Suele acompanarse de aleteo o fibrilacion
auricular, y a menudo se relaciona con insuficiencia tricuspidea. Finalmente se desarrolla un sindrome
de insuficiencia cardiaca congestiva derecha e izquierda, y en este estadio puede ser dificil diferenciar
clinicamente los defectos del tabique interauricular con otras enfermedades como cardiomiopatias y
valvulopatia mitral.

Tratamiento

La correccion quirdrgica de los defectos del tabique interauricular es un procedimiento muy seguro y
eficaz. Por lo tanto, la cirugia profilactica est4 indicada en todos los enfermos en los que el flujo
sanguineo pulmonar sea dos veces mayor o mas, que la circulacion sistémica. Casi todos los pacientes en
quienes se puede diagnosticar clinicamente esta alteracion muestran por lo menos, este grado de
cortocircuito de izquierda a derecha. La cirugia esta contraindicada cuando la hipertension pulmonar se
acerca al nivel de la presion sistémica, porque en tales pacientes la mortalidad operatoria es alta y la
resistencia vascular pulmonar elevada no disminuye después de la cirugia. Sin embargo, si la
hipertension pulmonar no es excesiva, la cirugia que se realiza cuando existe insuficiencia cardiaca
congestiva da resultado satisfactorios, aiin en pacientes ancianos.'” Es probable que el resultado de la
cirugia sea bueno si la resistencia pulmonar total es menor de 15 U/m2. El cierre no quirargico usando
cateterismo y un equipo semejante a una sombrilla ha sido exitoso en pacientes con defectos menores de
2 cm de didmetro, casi todos los pacientes han sido lactantes o nifios pequenos. Este método esti aun en

etapa de investigacion."

Las variantes anatémicas asociadas con los defectos del tabique interauricular, como las venas
pulmonares anémalas, son dificiles de diagnoésticar clinicamente, pero generalmente se pueden evaluar y
corregir sin dificultad en la cirugia. Sin embargo, la correcciéon quirargica de los defectos del tabique
interauricular tipo ostium primum, también llamados defectos del colch6n endocardico, es dificil. Las
hendiduras valvulares mitral y tricaspide relacionadas con este defecto a menudo requieren reparacion, y
la posicion baja del defecto septal, que se extiende hasta el tabique interventricular, representa
problemas adicionales. La reparacién quirargica de este defecto se asocia con riesgo de bloqueo cardiaco
en vista de que las suturas se pueden colocar en forma inadvertida en los tejidos especializados de
conduccion del tabique interventricular.

PERSISTENCIA DEL FORAMEN OVAL



La persistencia del foramen oval, que consiste en un pequefo defecto del tabique auricular, existe en el
20 a 30 porciento de la poblacion adulta en general. Suele asociarse con una fosa oval més grande y
mayor redundancia del colgajo de tejido que cubre el foramen del que se observa en la mayoria de las
personas normales. En algunos casos la redundancia es tan grande como para crear la apariencia de un
aneurisma del tabique auricular. La persistencia del foramen oval, el defecto septal auricular pequefio y
el aneurisma del tabique auricular no causan alteraciones hemodindmicas detectables, pero permiten la
ocurrencia de embolias paradéjicas de derecha a izquierda en algunas circunstancias. Estas lesiones se
detectan por ecocardio-grafia, con frecuencia en pacientes con eventos cerebro-vasculares sin otra causa
evidente. En ocasiones esta indicado el cierre del defecto, aunque no se han establecido lineamientos
claros de tratamiento para esta condicion.'#'>

DEFECTOS DEL TABIQUE INTERVENTRICULAR

El defecto del tabique interventricular es la anomalia cardiaca congénita mas frecuente en ninos. Se ve
raramente en adultos, porque los defectos sustanciales del tabique interventricular que no se corrigen
quirargicamente se asocian con una mortalidad elevada. Ademas, la incidencia de cierre espontaneo de
los defectos del tabique interventricular es relativamente alta; el cierre ocurre con particular frecuencia
en la infancia, pero también a mayor edad.

Los defectos del tabique ventricular que aparecen en adultos como anomalias aisladas generalmente
miden menos de 1 cm de didametro. Como la apertura es bastante pequena, se puede mantener la presion
sistolica normal en el ventriculo derecho y en la arteria pulmonar. El cortocircuito de izquierda a derecha
es demasiado pequefio para sobrecargar de manera importante a cualquiera de los ventriculos. Cuando
se encuentran en adolescentes y adultos jovenes, algunos de estos defectos probablemente tengan un
cierre espontaneo. En la mayoria de los casos, el riesgo de hipertension pulmonar y de insuficiencia
cardiaca congestiva tardia es muy remoto.

Generalmente se efectiia el cierre quirargico para evitar la endocarditis infecciosa [ver adelante,
Problemas generales en el tratamiento]. No se ha establecido la incidencia de esta complicacion; de
cualquier manera, la cirugia como medida profilactica parece ser muy eficaz.

ESTENOSIS VALVULAR PULMONAR

La estenosis valvular pulmonar se puede identificar con facilidad con base en los signos fisicos
caracteristicos. Este defecto se acompana de un soplo holosistélico expulsivo pulmonar rudo, iniciado
por un chasquido pulmonar de expulsion y seguido por un segundo ruido ampliamente desdoblado, con
un componente pulmonar débil o inaudible. Generalmente se demuestra en la radiografia simple de
torax la dilatacion posestendtica de la arteria pulmonar. El electrocardiograma a menudo ayudaré a
evaluar el grado de estenosis valvular, la evidencia de hipertrofia ventricular derecha y el signo de la P
pulmonale indican crecimiento auricular derecho y reflejan obstruccion severa del flujo de salida del



ventriculo derecho [ver figura 3]. Si también existe un defecto del tabique interauricular o un foramen
oval asociado, el desarrollo de un cortocircuito invertido a nivel auricular puede causar cianosis; sin
embargo, esta complicacion es menos frecuente en adultos que en nifios.

Figura 3

Estenosis de la valvula
pulmonar

Es poco probable encontrar formas graves de estenosis valvular pulmonar en adultos, en vista de que la
cirugia correctiva ha estado ampliamente disponible durante mas de 25 afios. La forma moderada,
caracterizada por una presion sistolica del ventriculo derecho de entre 50 y 80 mm Hg, suele ser bien
tolerada, y la indicacién quirargica es dicutible en enfermos asintomaticos.'® Las formas leves, en las que
la presion sistdlica del ventriculo derecho es menor de 50 mm Hg, tienen poca importancia clinica.

El tratamiento de la estenosis valvular pulmonar mediante la dilatacion con balon por cateterismo ha

demostrado ser muy eficaz y ha remplazado en gran parte a la valvulotomia quirargica.'”
CARDIOPATIA CONGENITA CIANOGENA
Tetralogia de Fallot

Los componentes anatomicos esenciales de la tetralogia de Fallot son el defecto del tabique
interventricular y la estenosis pulmonar [ver figura 4]. Generalmente el grado de estenosis es suficiente
para causar un cortocircuito de derecha a izquierda, cianosis y disminucion del flujo sanguineo
pulmonar. La estenosis pulmonar puede ser valvular o infudibular; la forma infundibular generalmente
predomina en adultos. Las otras dos caracteristicas anatdbmicas comprendidas en la tetralogia de Fallot
son aorta cabalgada e hipertrofia ventricular derecha. Existen variaciones en el grado de dextroposiciéon
de la aorta, pero este defecto anatomico raramente tiene importancia funcional.

Figura 4

Tetralogia de Fallot

La técnica quirdrgica totalmente correctiva suele realizarse en la infancia o nifiez. Los pacientes que
sobreviven hasta la edad adulta sin operacién o con una operacién paliativa de cortocircuito en que una
arteria sistémica se anastomosa a la arteria pulmonar, pueden desarrollar una tolerancia satisfactoria al
esfuerzo, cianosis minima o nula y tener un pronoéstico aparentemente bueno. Sin embargo, tales
pacientes pueden desarrollar incapacidad progresiva como resultado del cierre gradual del cortocircuito



y de la evolucion de la estenosis pulmonar infundibular. Es maés, si la anomalia no se repara pueden
surgir complicaciones como endocarditis infecciosa, tromboembolia cerebral, y absceso cerebral [ver
adelante, Problemas generales en el tratamiento]. La correccion total de la tetralogia de Fallot implica
un riesgo de mortalidad operatoria menor del 5 por ciento, y los resultados tardios generalmente son
buenos, a pesar de que ocurra insuficiencia valvular pulmonar y menor contraccion del ventriculo
derecho en muchos pacientes. Los resultados a largo plazo son mejores si la cirugia se realiza cuando el
paciente tiene menos de cinco afios.'® La muerte stibita causada por arritmias es la causa mas comtn de
mortalidad tardia.

Otros defectos que producen cianosis

Ademas de la tetralogia de Fallot, las cardiopatias congénitas cianégenas en adultos incluyen el sindrome
de Eisenmenger y varias malformaciones complejas como transposicion de los grandes vasos, ventriculo
Unico, ventriculo derecho de doble salida, tronco arterioso persistente, atresia pulmonar y atresia
tricuspidea. En todas estas cardiopatias, los defectos asociados del tabique interauricular o
interventricular permiten la supervivencia hasta la edad adulta. Muchas de estas anomalias se pueden
corregir quirargicamente con la construccion de conductos, para crear nuevas vias de salida desde el
ventriculo derecho hasta la arteria pulmonar (operacion de Rastelli), la creacion de derivaciones de la
auricula derecha a la arteria pulmonar (procedimiento de Fontan) o el intercambio directo de los grandes
vasos. La enfermedad vascular pulmonar es la principal limitante para el éxito en estos casos.

El término sindrome de Eisenmenger se aplica en sentido amplio a aquellos defectos en los que la
enfermedad de los vasos pulmonares ha progresado al punto en que la sangre se desvia en forma
predominante de derecha a izquierda."® Este sindrome comprende la categoria principal de cardiopatias
congénitas cianogenas que no se pueden corregir quirargicamente. El tratamiento de la enfermedad
vascular pulmonar es el principal problema no resuelto en las cardiopatias congénitas. La correccion
quirargica antes de que se desarrolle hipertensién pulmonar grave es el procedimiento mas eficaz. La
operacion debe realizarse antes de que el paciente cumpla dos afios de edad.

Desde 1981 se ha usado con éxito el transplante de corazén y pulmon para el tratamiento de cardiopatias
congénitas que de otra manera son inoperables. Aunque el trasplante de corazon aislado puede
desempenar algin papel en los enfermos con defectos anatémicos intracardiacos para quienes no esta
indicada la cirugia correctiva, tal situacion es relativamente rara. La cardiopatia congénita inoperable
mas frecuente se debe a la presencia de enfermedad severa de los vasos pulmonares, para la cual no hay
tratamiento eficaz, ademas del transplante. La aplicacion clinica del transplante de corazon y pulmones
se ha visto limitada por la falta de donadores adecuados y por la aparicion de bronquiolitis obliterativa en
los receptores. Se considera que la bronquiolitis representa una manifestacién de reacciéon de rechazo
cronico. El trasplante de un solo pulmoén, combinado con el cierre del defecto septal, es otra opcion que
debe considerarse en el tratamiento de las cardiopatias congénitas que se complican por hipertension

pulmonar severa.*



COARTACION AORTICA

La coartacion adrtica suele producir obstruccion moderada al flujo sanguineo, aunque ocasionalmente
hay obstruccion completa; en algunos casos, llamados seudocoartacion, la obstruccion es insignificante.
La presion sistoélica se eleva porque se esta expulsando un volumen por latido normal hacia una aorta
proximal con capacitancia disminuida. Existe un aumento brusco de la presion sistolica durante el
ejercicio; esta elevacion es mucho més notable en pacientes con coartacion que en enfermos con
hipertension esencial con presiones arteriales en reposo parecidas. La disminucion, el retardo o la
ausencia de pulsos femorales orientan hacia el diagnostico de coartacion. La radiografia de torax casi
siempre revela un boton aortico y una aorta toracica descendente anormales [ver figura 5];
ocasionalmente se pueden observar muescas en las costillas. La coartaciéon puede observarse por medio
de TC o IRM y el gradiente de presion puede calcularse con base en los estudios de ultrasonido Doppler.
El gradiente de presion puede también determinarse en forma confiable comparando las presiones
sistolicas obtenidas con un esfigmomanometro y una sonda Doppler, que detecta la velocidad de flujo
sanguineo por el ultrasonido reflejado en la arteria braquial y la arteria tibial posterior. La diferencia de
presion del brazo es de méas de 35 mm Hg en reposo en comparacién con la del tobillo en todos pacientes

en los que la luz de la coartacion es menor del 50 por ciento de lo normal.*”

Figura 5a Figura 5b

Coartacion de la aorta Coartacion de la aorta

La reparacion quirtrgica de la coartacion adrtica suele tener resultados muy satisfactorios y debe
realizarse siempre que exista hipertension asociada. Ocasionalmente, cuando la presion sistdlica en
reposo esta en el limite, una elevaciéon extrema durante el ejercicio puede ser una indicacion de cirugia.

La dilataciéon con balén a través de cateterismo en ocasiones resulta eficaz en el tratamiento de la
coartacion de la aorta, aunque la aplicacion clinica de este procedimiento se ha limitado por el desarrollo
ocasional de aneurismas en el sitio de la dilatacién. La dilatacion con balén es més eficaz para tratar la
recurrencia de la coartacion en pacientes sometidos antes a tratamiento quirargico.*? El seguimiento a
largo plazo después del tratamiento quirargico de la coartacién muestra una incidencia significativa de
hipertension, en especial en los pacientes que tenian més de cinco a 10 afios en el momento de la

cirugia.**
ALTERACIONES DE LAS ARTERIAS CORONARIAS Y COMUNICACIONES ANORMALES

Otras anomalias que afectan a la aorta y sus ramas ademaés de la cortacion, raramente son importantes
después de la nifiez; sin embargo, algunas anomalias de las arterias coronarias son notables. El origen



anémalo de la arteria coronaria izquierda a partir de la arteria pulmonar generalmente produce un
sindrome de infarto del miocardio en nifios, con insuficiencia cardiaca congestiva que conduce a la
muerte en el primer afno de vida. Sin embargo, algunos individuos con este defecto presentan datos
minimos o no presentan datos anormales durante la nifiez y sobreviven hasta la edad adulta. En dichos
pacientes se han desarrollado vasos colaterales prominentes entre las arterias coronarias derecha e
izquierda y un cortocircuito de izquierda a derecha lleva sangre de la arteria coronaria derecha a través
de la coronaria izquierda a la arteria pulmonar; este defecto se relaciona con lesion isquémica cronica del
ventriculo izquierdo.

Otra malformacion importante es el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda a partir del seno de
Valsalva derecho; en ocasiones esta alteracion se asocia con angina de pecho, infarto del miocardio, y

muerte stbita en adultos jovenes.*
Problemas generales en el tratamiento
ENDOCARDITIS INFECCIOSA

La endocarditis infecciosa es una complicacion mas frecuente de las cardiopatias congénitas en adultos
que en nifios.?® La susceptibilidad a esta enfermedad varia mucho segiin la malformacién cardiaca [ver
tabla 2]. Los pacientes con valvula aértica bictispide y regurgitacion aoértica asociada son especialmente
susceptibles a la endocarditis infecciosa. Por otro lado, los pacientes con comunicacion interauricular no
lo son, probablemente porque esta anomalia no se relaciona con un flujo sanguineo en chorro de alta
velocidad. Alrededor de la mitad de los casos de endocarditis infecciosa que ocurre como complicaciéon de
lesiones congénitas se desarrollan en pacientes que han sido sometidos antes a cirugia cardiaca,
incluyendo los que tienen valvulas y conductos protésicos. Al igual que los pacientes con cardiopatia
reumatica, los pacientes con lesiones congénitas que predispongan a endocarditis infecciosa deben
recibir antibi6ticos profilacticos al someterse a procedimientos quirargicos y dentales.



Tabla 2 Incidencia de endocarditis en diferentes tipos de cardiopatia

Diagnéstico Incidencia (por 1,000 pacientes-aitos)

Tetralogia de Fallot

Transposicion 18.0

Defecto del tabique ventricular e insuficiencia aértica 14.7

Defecto del tabique ventricular (no operado)

Estenosis aortica 3.5

Coartacion 1.9

Cardiopatia reumaética 2.7

Defecto del tabique ventricular (posoperatorio) 1.0

Estenosis pulmonar 0.4

Prolapso de la valvula mitral con soplo

Prolapso de la valvula mitral sin soplo 0.75

Poblacién general 0.09

0.5

0.05
0.04

El sindrome de endocarditis infecciosa derecha, que disemina la infeccion en los pulmones, se observa
principalmente en pacientes con endocarditis de la valvula tricaspide que son adictos a drogas
intravenosas, pero también ocurre en ocasiones en pacientes con cardiopatias congénitas. Los pacientes
con comunicacion inter-ventri-cular tienen mayor riesgo de desarrollar este trastorno.

La prevencion de la endocarditis infecciosa es una razon suficiente para recomendar el cierre quirargico
del conducto arterioso persistente, al menos en ninos y adultos jovenes, ain cuando el conducto sea muy
pequeiio. Sigue siendo controvertido si se debe llevar a cabo o no el cierre quirargico en pacientes con
comunicacion interventricular; sin embargo, en estos enfermos debe evitarse hasta donde sea posible la
endocarditis infecciosa porque es probable que produzca complicaciones graves como insuficiencia

aortica.?®

ABSCESO CEREBRAL

El desarrollo de abscesos cerebrales es un riesgo importante en pacientes con cardiopatias congénitas
cianégenas. La mayor parte de estos casos de absceso cerebral ocurren en nifios, aunque también se
desarrollan en adultos. El inicio de un absceso cerebral a menudo se parece al de la enfermedad vascular
cerebral, tanto clinicamente como en su aspecto en la TC. Se debe considerar el uso de antibidticos en el
plan de tratamiento inicial cuando un paciente con cardiopatia congénita cianégena desarrolla lo que
parece ser una enfermedad vascular cerebral. Los cambios seriados subsecuentes en los hallazgos clinicos



y en la TC, mostraran si existen un infarto isquémico o un absceso cerebral.
ARRITMIAS CARDIACAS

Las arritmias cardiacas no suelen ser una caracteristica notable de las cardiopatias congénitas en nifos,
pero son mas frecuentes en adultos. Las arritmias se relacionan con la cicatrizacion del miocardio y el
dafio especifico a marcapasos y tejidos de conduccidon como resultado de las incisiones que se practican
en el corazon, asi como por los efectos a largo plazo de la sobrecarga hemodinamica. Ocasionalmente
ocurren muertes stibitas cardiacas relacionadas con arritmias en pacientes con antecedente de cirugia
previa por alguna cardiopatia congénita.?®

Los procedimientos quirargicos practicados en la region del nodo auriculoventricular (AV) generalmente
incluyen el cierre de un defecto del tabique interventricular como parte de la correccién de la tetralogia
de Fallot. Dicha cirugia puede ocasionar un bloqueo AV que requiera colocacion de marcapaso; en otros
casos, la cirugia puede ocasionar bloqueo de rama, puede ocurrir la combinaciéon de bloqueo de rama
derecha y desviacion del eje a la izquierda (bloqueo del fasciculo izquierdo anterior) y ser precursora de
un bloqueo AV completo. Estos pacientes requieren control cuidadoso con atencién a los hallazgos
clinicos o electrocardiograficos que puedan indicar progresion del bloqueo AV. En estas circunstancias
también pueden ocurrir arritmias ventriculares como complicacion tardia. En algunos casos los estudios
de electrofisiologia intracardiaca pueden revelar la presencia de taquicardia ventricular inducible que no
se detecto por observacidn clinica, electrocadiografia en ejercicio o vigilancia electrocardiografica
ambulatoria.

ALTERACIONES VALVULARES

Las técnicas quiridrgicas son eficaces para cerrar defectos septales severos y aliviar estenosis valvulares o
subvalvulares graves. Sin embargo, las alteraciones valvulares menos severas a menudo quedan sin
corregir después de la cirugia, causando estenosis recurrente de la valvula adrtica o insuficiencia en
cualquiera de las valvulas cardiacas como complicacion tardia del tratamiento de pacientes con
alteraciones valvulares.

ALTERACIONES MIOCARDICAS

En nifios con cardiopatias congénitas, el miocardio suele ser normal y los defectos hemodindmicos se
pueden analizar esencialmente en términos de sobrecarga de presion y de volumen, o ambas. Sin
embargo, en adultos, sobre todo los que se han sometido a cirugia correctiva, a menudo se encuentra
deterioro miocardico. Las incisiones en los ventriculos y otras secuelas quirargicas participan en el
desarrollo de las alteraciones miocardicas. En estos pacientes, la dilatacion, la hipertrofia y el deterioro
funcional como resultado de la sobrecarga hemodindmica prolongada también producen deterioro
miocardico. Puede existir ademaés disfuncion miocardica por perfusion de las arterias coronarias con
sangre con menor saturacion de oxigeno.



HIPERTENSION ARTERIAL

Los pacientes que han sido sometidos a correcciéon quirargica por coartacion adrtica desarrollan con
mucha frecuencia hipertension arterial subsecuente. La frecuencia es particularmente elevada cuando la
cirugia se lleva a cabo durante la adolescencia o edad adulta. La reparacion quirdrgica de la coartacién
solo puede ser parcialmente satisfactoria, y ain después de cirugia correctiva, puede recurrir la
coartacion. Estos pacientes necesitan evaluacion cuidadosa en busca de posible coartacién residual y de

hipertension esencial.*4>?

Puede ocurrir diseccién de la aorta como complicacion tardia de la hipertension en pacientes con
coartacion adrtica. También ocurre diseccién adrtica en pacientes que han sido intervenidos por
coartacion o valvulopatia adrtica, sin hipertension arterial.

COMPLICACIONES RELACIONADAS CON PROTESIS

Con frecuencia se usan valvulas artificiales y parches protésicos en la reparacion quirdrgica de defectos
cardiacos congénitos mas complejos. Estos procedimientos a menudo requieren la colocacion de valvulas
artificiales en cavidades derechas del corazon. Las valvulas porcinas son preferibles a las protesis

mecanicas para este proposito, incluso en los ninos.3°

Los problemas que ocurren en pacientes con valvulas protésicas son similares a los que se presentan en
adultos con valvulopatias. Las complicaciones relacionadas con las valvulas protésicas son mayores en
los pacientes jovenes por las dificultades en la anticoagulacion, la posibilidad de embarazo y la tendencia
de los sustitutos valvulares porcinos de sufrir degeneracion célcica acelerada en estos pacientes. Aunque
los parches y conductos protésicos se asocian complicaciones que las valvulas protésicas, dichas protesis
también pueden causar complicaciones tardias.

COMPLICACIONES RELACIONADAS CON EL EMBARAZO

El embarazo es bien tolerado en la mayoria de las pacientes con cardiopatias congénitas que presentan
sintomas minimos antes de embarazarse. Una excepcion lo constituyen las pacientes con sindrome de
Marfan, una enfermedad que predispone a la disecciéon de la aorta durante el embarazo. El riesgo de
complicaciones por el embarazo es mas elevado en mujeres con sindrome de Eisenmenger; en estos casos
la mortalidad materna puede ser mayor del 50 porciento [ver tabla 3].3"3*



Tabla 3 Riesgo de mortalidad en mujeres embarazadas con cardiopatias congénitas

Bajo riesgo (<1%)

e Defecto del tabique auricular

e Defecto del tabique ventricular®

e Persistencia del conducto arterioso*
e Estenosis de la valvula pulmonar*

e Tetralogia de Fallot

e Estenosis mitral leve

Riesgo moderado (5 a 15%)

¢ Estenosis moderada o severa de la valvula mitral
e Estenosis adrtica®

¢ Coartacion de la aorta*®

¢ Sindrome de Marfan con aorta normal

Alto riesgo (25-50%)

e Hipertensién pulmonar primaria
e Sindrome de Eisenmenger
¢ Sindrome de Marfan con afecciéon de la aorta

* Cardiopatia congénita leve o corregida por cirugia.
T Cardiopatia congénita corregida por cirugia.

POLICITEMIA'YY FLEBOTOMIA

Los pacientes con cardiopatias congénitas ciandgenas, sobre todo aquellos con sindrome de
Eisenmenger, tipicamente desarrollan policitemia secundaria. Esta alteracion es la respuesta fisiologica a
la oxigenacion subnormal de la sangre, en ocasiones capaz de producir sintomatologia. Puede aparecer
cefalea y otros sintomas congestivos cuando el volumen sanguineo es excesivo, y las complicaciones
tromboembolicas representan un riesgo cuando el hematocrito alcanza el 65 a 70 por ciento, nivel al cual
la viscosidad de la sangre se eleva considerablemente. La flebotomia puede estar indicada en pacientes
sintomaticos con hematocrito en el rango de 50 a 65 por ciento o como medida profilactica a niveles
superiores. Sin embargo, se debe tomar en cuenta la posibilidad de que la flebotomia empeore la disnea
en ejercicio. Los pacientes con policitemia secundaria pueden tener deficiencia de hierro relativa; como
consecuencia, la elevacion en el hematocrito es mayor que la elevacion en la concentracion de

hemoglobina.?? En estos casos se puede indicar el tratamiento con hierro y flebotomia simultaneos para



disminuir el hematocrito sin afectar el nivel de hemoglobina. De esta forma se disminuye el volumen y la
viscosidad de la sangre sin alterar la capacidad de transporte de oxigeno.

Los pacientes con policitemia secundaria pueden tener defectos de coagulacion causados por deficiencia
de los factores dependientes de la vitamina K sintetizados en el higado (factores II, VII y X). El
tratamiento con vitamina K es ineficaz, y su correccion requiere administracion de los factores faltantes.
Los defectos en la agregacion plaquetaria pueden producir una tendencia hemorragica, que se corrige
disminuyendo el volumen de eritrocitos. Estos defectos de la coagulacién son importantes sobre todo
como posible fuente de complicaciones hemorragicas después de la cirugia cardiaca.

Las concentraciones sanguineas de acido urico con frecuencia estan elevadas en pacientes con
cardiopatias congénitas cianogenas, particularmente en hombres adultos. Aunque ni la gota ni las
nefropatias ocurren con frecuencia, puede ser prudente usar alopurinol en forma profilactica en algunos
pacientes.

COMPLICACIONES RELACIONADAS CON EL EJERCICIO Y LAS ACTIVIDADES ATLETICAS

Los pacientes que presentan cardiopatias congénitas, sin tomar en consideracion si se han sometido a
cirugia correctiva temprana, pueden estar en riesgo de sufrir complicaciones inducidas por el ejercicio.
Las normas o guias para la orientacion de adolescentes y adultos jovenes deben tomar en cuenta el tipo
de cardiopatia que presentan, asi como la clase de ejercicio o actividad atlética que van a desarrollar.
Deben considerarse los aspectos estaticos (i.e., isométricos) y dinamicos (i.e., isotonicos) del ejercicio
para calcular la tension a la que se somete el corazon. El riesgo de que aparezcan arritmias inducidas por
el ejercicio, como la taquicardia ventricular, a menudo debe evaluarse por medio de prueba de esfuerzo

realizada en banda sin fin o mediante vigilancia electrocardiografica ambulatoria.3#35

Una conferencia del American College of Cardiology realizada en Bethesda describi6 los lineamientos
especificos para la participacion en competencias atléticas para 24 diagndsticos y categorias funcionales

de cardiopatia congénita.3*
PROBLEMAS PSICOSOCIALES

Los adultos jovenes con cardiopatias congénitas pueden tener problemas psicosociales significativos.3°
Su desarrollo educativo y social puede haberse limitado por la enfermedad y por proteccion paterna
excesiva. Aunque el 70 por ciento de los pacientes tienen una capacidad funcional satisfactoria y solo el
10 por ciento sufre incapacidad importante, los pacientes con cardiopatia congénita con frecuencia
tienen dificultades para encontrar empleo. Uno de los obstaculos para esto es la reserva de los patrones
para proporcionar un seguro médico que cubra cardiopatias previas. Los servicios de orientacion y apoyo
pueden ser utiles para ayudar a resolver estos problemas.

CONSEJO GENETICO



Debido al mayor niimero de pacientes con cardiopatias congénitas que sobreviven hasta la edad adulta,
ha surgido la necesidad de orientar sobre el riesgo de cardiopatias en la descendencia de estos pacientes.
El riesgo varia segun las diferentes malformaciones, pero en la mayoria de ellas estd aumentado [ver
tabla 4].# La ecocardiografia fetal es 1til para identificar las malformaciones intracardiacas importantes
después de las 18 semanas de gestacion.
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Figura 1a Defectos del tabique auricular Defectos del tabique interauricular, que se clasifican
anatomicamente como tipo ostium secundum, seno venoso u ostium primum, vistos desde la
auricula derecha. La fosa oval es una depresion en la parte baja del septum interauricular normal
(a). El defecto tipo ostium secundum (b), la forma més comudn de defecto del tabique interauricular,
se localiza en el sitio de la fosa oval. Algunos defectos tipo ostium secundum son mas grandes y se
localizan atras o mas cerca de la vena cava inferior que el que se muestra arriba. El defecto tipo
seno venoso (c¢), que comprende cerca del 10 por ciento de los defectos del tabique interauricular,
se sitUa en la parte alta del tabique interauricular; frecuentemente se encuentran, en asociacién con
este defecto, venas pulmonares andémalas que entran en la vena cava superior o arriba en la
auricula derecha. El defecto tipo ostium primum, o defecto del colchén endocardico (d), se localiza
abajo en el tabique interauricular y ocasionalmente se extiende hasta el tabique interventricular; los
defectos del colchdn endocardico, especialmente los ejemplos mas complejos, son raros en adultos.
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Figura 1b Defectos del tabique auricular Defectos del tabique interauricular, que se clasifican
anatomicamente como tipo ostium secundum, seno venoso u ostium primum, vistos desde la
auricula derecha. La fosa oval es una depresion en la parte baja del septum interauricular normal
(a). El defecto tipo ostium secundum (b), la forma mas comudn de defecto del tabique interauricular,
se localiza en el sitio de la fosa oval. Algunos defectos tipo ostium secundum son méas grandes y se
localizan atras o méas cerca de la vena cava inferior que el que se muestra arriba. El defecto tipo
seno venoso (c), que comprende cerca del 10 por ciento de los defectos del tabique interauricular,
se sitla en la parte alta del tabique interauricular; frecuentemente se encuentran, en asociaciéon con
este defecto, venas pulmonares andémalas que entran en la vena cava superior o arriba en la
auricula derecha. El defecto tipo ostium primum, o defecto del colchén endocardico (d), se localiza
abajo en el tabique interauricular y ocasionalmente se extiende hasta el tabique interventricular; los
defectos del colchdn endocardico, especialmente los ejemplos mas complejos, son raros en adultos.
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Figura 2a ECG: defecto tipo ostium secundum y ostium primum Las diferencias en los patrones
electrocardiogréaficos ayudan a distinguir un defecto del tabique interauricular tipo ostium secundum
(a) de uno tipo ostium primum (b). En ambas entidades hay un patrén rSr' en V1. Este patron
generalmente se llama bloqueo incompleto de la rama derecha, pero en realidad es mas indicativo
de hipertrofia de la zona de salida del ventriculo derecho, secundaria a sobrecarga de volumen. En
el defecto tipo ostium secundum, el eje QRS es normal o desviado a la derecha, mientras que en el
defecto tipo ostium primum hay una desviacion anormal hacia la izquierda. El eje a la izquierda
refleja retraso en la activacion de la region anterosuperior del ventriculo izquierdo, secundaria a la
elongacioén de la via de conduccién. El patrén electrocardiografico del defecto tipo seno venoso es
similar al visto en el defecto tipo ostium secundum.
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Figura 2b ECG: defecto tipo ostium secundum y ostium primum Las diferencias en los patrones
electrocardiograficos ayudan a distinguir un defecto del tabique interauricular tipo ostium secundum
(a) de uno tipo ostium primum (b). En ambas entidades hay un patrén rSr' en V1. Este patron
generalmente se llama bloqueo incompleto de la rama derecha, pero en realidad es mas indicativo
de hipertrofia de la zona de salida del ventriculo derecho, secundaria a sobrecarga de volumen. En
el defecto tipo ostium secundum, el eje QRS es normal o desviado a la derecha, mientras que en el
defecto tipo ostium primum hay una desviacion anormal hacia la izquierda. El eje a la izquierda
refleja retraso en la activacion de la region anterosuperior del ventriculo izquierdo, secundaria a la
elongacién de la via de conduccién. El patrén electrocardiografico del defecto tipo seno venoso es
similar al visto en el defecto tipo ostium secundum.
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Figura 3 Estenosis de la valvula pulmonar Electrocardiograma tipico de un paciente con estenosis
valvular pulmonar severa, que muestra ondas P acuminadas e hipertrofia del ventriculo derecho con
marcada desviacion del eje a la derecha.
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Figura 4 Tetralogia de Fallot Los cuatro componentes de la tetralogia de Fallot son defecto del
tabique interventricular, estenosis pulmonar, aorta dextropuesta e hipertrofia del ventriculo derecho.
Las variaciones en el grado de estenosis pulmonar determinan la cantidad de flujo sanguineo
pulmonar y el patron del cortocircuito a través del defecto del tabique. La mayoria de los pacientes
con esta malformacion muestran obstruccién severa al flujo de salida del ventriculo derecho, un
cortocircuito puro de derecha a izquierda, y disminucion del flujo sanguineo en la circulacion
pulmonar.



Figura 5a Coartacion de la aorta Radiografia de térax ( a ) y aortografia (b ) que revelan coartacion
de la aorta en un hombre de 52 afios. La radiografia simple muestra un arco aértico prominente (a),
una muesca (b) en el sitio de la coartacion y un abombamiento de la aorta (c) por debajo de la
coartacion. Los dos abombamientos, separados por la muesca, se han llamado signo del nimero 3.
La aortografia muestra una concavidad aortica en el sitio de la coartacion con dilatacion y
tortuosidad en el segmento distal. La obstruccion al flujo sanguineo en el sitio de la coartacion es
relativamente leve en este paciente, y no se observan muescas en las costillas, un signo de
aumento de la circulacién colateral.
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Figura 5b Coartacion de la aorta Radiografia de térax ( a ) y aortografia (b ) que revelan coartacion
de la aorta en un hombre de 52 afios. La radiografia simple muestra un arco aértico prominente (a),
una muesca (b) en el sitio de la coartacidon y un abombamiento de la aorta (c) por debajo de la
coartacion. Los dos abombamientos, separados por la muesca, se han llamado signo del nimero 3.
La aortografia muestra una concavidad aértica en el sitio de la coartacion con dilatacion y
tortuosidad en el segmento distal. La obstruccion al flujo sanguineo en el sitio de la coartacion es
relativamente leve en este paciente, y no se observan muescas en las costillas, un signo de
aumento de la circulacién colateral.



