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1. CLASIFICACION

Registro: IMSS-054-08

PROFESIONALES DE LA
SALUD que participa en
la atencién

Meédico General, Médico Familiar, Pediatra o Médico Pediatra, Cardiélogo Médico

CLASIFICACION DE
LA ENFERMEDAD

Q20 Malformaciones Congénitas de las Camaras Cardiacas y sus Conexiones

Consejeria

CATEGORIA DE GPC Primer Nivel de Atencién Evall:lacllon
Tamizaje
Prevencion

USUARIOS
POTENCIALES Médico General, Médico Familiar, Pediatra o Médico Pediatra, Cardiélogo Médico
TIPO DE
ORGANIZACION Instituto Mexicano del Seguro Social, Hospital de Cardiologia CMN SXXI, UMF nlmero 5 IMSS, Hospital General de Zona Carlos McGregor
DESARROLLADORA

POBLACION BLANCO

Nifos mayores de 5 afios, adolescentes y adultos ambos sexos.

FUENTE DE
FINANCIAMIENTO/
PATROCINADOR

Instituto Mexicano del Seguro Social

INTERVENCIONES Y
ACTIVIDADES
CONSIDERADAS

Deteccion de factores de riesgo hereditarios y no hereditarios para cadiopatia congénita.
Reconocimiento clinico de nifios mayores de 5 afios, adolescentes y adultos con sintomas sugestivos de cardiopatias congénitas con y sin
tratamiento previo.

IMPACTO ESPERADO EN
SALUD

Mayor proporcion de nifios mayores de 5 afos adolescentes y adultos referidos a segundo nivel por sospecha de cardiopatia congénita con
base en sus factores de riesgo o cuadro clinico sugestivo

METODOLOGIA"
Este apartado tendra la
misma redaccién en todas
las GPC, lo que cambiara
sera lo que esta sefialado
en amarillo

Definicion del enfoque de la GPC
Elaboracion de preguntas clinicas
Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia
Protocolo sistematizado de bisqueda
Revision sistematica de la literatura
Busquedas de bases de datos electronicas
Busqueda de guias en centros elaboradores o compiladores
Busqueda manual de la literatura
Ndmero de Fuentes documentales revisadas: 34
Validacién del protocolo de bisqueda
Adopcion de guias de practica clinica Internacionales:
Seleccién de las guias que responden a las preguntas clinicas formuladas con informacién sustentada en evidencia
Construccion de la guia para su validacion
Respuesta a preguntas clinicas por adopcion de guias
Analisis de evidencias y recomendaciones de las guias adoptadas en el contexto nacional
Respuesta a preguntas clinicas por revision sistematica de la literatura y gradacién de evidencia y recomendaciones
Emision de evidencias y recomendaciones

METODO DE
VALIDACION

Validacion del protocolo de bisqueda
Método de Validacion de la GPC: Validacion por pares clinicos
Validacion Interna: Instituto Mexicano del Seguro Social

CONFLICTO DE
INTERES

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés

REGISTRO Y
ACTUALIZACION

REGISTRO: IMSS-054-08 FECHA DE ACTUALIZACION a partir del registro 2 a 3 afios

Para mayor informacién sobre los aspectos metodolégicos empleados en la construccion de esta guia,
puede contactar al CENETEC a través del portal: http://www.cenetec.salud.gob.mx/.




Deteccion de Cardiopatias Congénitas en Nifios Mayores de 5 anos, Adolescentes y Adultos

2. PREGUNTAS A RESPONDER POR ESTA Guia

¢(Cuales son los tipos de cardiopatias congénitas que con mayor frecuencia se omiten en la
etapa neonatal?

¢Cuales son los factores de riesgo y caracteristicas clinicas que hacen sospechar cardiopatia
congénita?

¢{Cual es la diferencia entre un soplo funcional y uno organico?
¢Como reconocer el sincope de origen cardiaco?

En caso de sospecha diagndstica ;qué estudios de laboratorio y gabinete estan indicados en
Primer Nivel de Atencion Médica?

¢Cuales son los criterios para derivar al paciente a Segundo Nivel de Atencion Médica?
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3. AsPectos GENERALES
3.1 JUSTIFICACION

El 85% de los nacidos vivos con una cardiopatia congénita alcanza la vida adulta. En paises como
Estados Unidos de Norteamérica esto ha condicionado que la prevalencia de adolescentes y adultos
portadores de cardiopatia congénita sea mayor que la prevalencia de nifios con esta anomalia. En
este pais existen mas de un millén de personas con cardiopatia congénita, a los que se suman 50 mil
cada ano. (Warnes CA et al, 2001)

Aunque en México no se cuenta con cifras oficiales, se calcula que existen 300 mil adolescentes y
adultos con cardiopatia congénita a los que se agregan 15 000 pacientes cada afio (Alva C, et al,
2006)

En Canada e Inglaterra se crearon los primeros servicios y sociedades para enfermos adolescentes y
adultos con cardiopatias congénitas. La Sociedad Cardiovascular Canadiense, en 1996, realizo el
Primer Consenso de principios de manejo para estos enfermos, (Therrien J et al 2001)
posteriormente The American College of Cardiology organizé la conferencia de Bethesda para el
cuidado de estos pacientes en el afio 2000, mientras que la European Society of Cardiology ha
publicado sus guias sobre este campo en 2003 (Deanfild J et al, 2003).

3.2 OBJETIVO DE ESTA GUiA

La Guia de Practica Clinica para al Deteccidon de Cardiopatias Congénitas en Nifios mayores de
5 afos Adolescentes y Adultos Forma parte de las Guias que integraran el Catdlogo Maestro de
Guias de Prdctica Clinica, el cual se instrumentara a través del Programa de Accion Especifico de
Guias de Practica Clinica, de acuerdo con las estrategias y lineas de accion que considera el
Programa Sectorial de Salud 2007-2012.

La finalidad de este Catalogo, es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del Primero nivel de atencion, las recomendaciones
basadas en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las acciones nacionales
sobre:

Que el Médico Familiar identifique grupos de riesgo, detecte las manifestaciones clinicas y utilice en
forma adecuada los estudios de gabinete necesarios para el diagndstico de sospecha de las
cardiopatias congénitas mas frecuentes.
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Incrementar el nimero de nifios mayores de 5 afos, adolescentes y adultos con diagnéstico de
sospecha de cardiopatia congénita que son referidos convenientemente a Segundo Nivel de
Atencion Médica para confirmar el diagndstico y tratar

Lo que favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencion médica,
contribuyendo de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye el
objetivo central y la razon de ser de los servicios de salud.

3.3 DEeFINICION

Cardiopatia Congénita: Malformaciones cardiacas o de sus grandes vasos presentes al nacimiento y
que se originan en las primeras semanas de gestacion por factores que acttan alterando o
deteniendo el desarrollo embriolégico del sistema cardiovascular
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4. EvIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

La presentacion de la evidencia y recomendaciones en la presente guia corresponde a la informacion
obtenida de GPC internacionales, las cuales fueron usadas como punto de referencia. La evidencia y
las recomendaciones expresadas en las guias seleccionadas, corresponde a la informacion disponible
organizada segUn criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y
tipo de resultados de los estudios que las originaron. Las evidencias en cualquier escala son
clasificadas de forma numérica y las recomendaciones con letras, ambas, en orden decreciente de
acuerdo a su fortaleza.

Las evidencias y recomendaciones provenientes de las GPC utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una de las GPC. En la columna
correspondiente al nivel de evidencia y recomendacion el niimero y/o letra representan la calidad y
fuerza de la recomendacion, las siglas que identifican la GPC o el nombre del primer autor y el afio
de publicacion se refieren a la cita bibliografica de donde se obtuvo la informacion como en el
ejemplo siguiente:

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
E. La valoracion del riesgo para el desarrollo de 2++
UPP, a través de la escala de Braden tiene una (GiB, 2007)

capacidad predictiva superior al juicio clinico
del personal de salud

En el caso de no contar con GPC como documento de referencia, las evidencias y recomendaciones
fueron elaboradas a través del analisis de la informacidon obtenida de revisiones sistematicas,
metaanalisis, ensayos clinicos y estudios observacionales. La escala utilizada para la gradacion de la
evidencia y recomendaciones de estos estudios fue la escala Shekelle modificada.

Cuando la evidencia y recomendacion fueron gradadas por el grupo elaborador, se colocé en
corchetes la escala utilizada después del nimero o letra del nivel de evidencia y recomendacion, y
posteriormente el nombre del primer autor y el afio como a continuacion:

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
E. El zanamivir disminuyd la incidencia de las la
complicaciones en 30% vy el uso general de [E: Shekelle]

. .y ] O -~ ] -
antibidticos en 20% en nifios con influenza Matheson, 2007

confirmada

Los sistemas para clasificar la calidad de la evidencia y la fuerza de las recomendaciones se describen
en el Anexo 6.1.
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Tabla de referencia de simbolos empleados en esta Guia:

EviDENCIA

R RECOMENDACION

BUENA PRACTICA

4.1 PREVENCION PRIMARIA

4.1.1 PROMOCION A LA SALUD
4.1.1.1 EsTiLo pE VIDA

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Los defectos cardiacos son las

malformaciones congénitas mas frecuentes,

con incidencia de 4 a 12 por 1000 recién i

nacidos vivos, la incidencia es mas alta en los [E: Shekelle]

nacidos muertos. Botto LD, 2003; Moreno F, 2005
Al menos 10% de los pacientes identificados

en las clinicas de cardiopatias congénitas en

adultos  (principalmente  aquellos  con

transposicion  corregida  congénitamente,

anomalias  de Ebstein, comunicacion

intreauricular tipo ostium secundum) son

diagnosticados hasta la edad adulta. Las

anomalias cardiacas congénitas puede hacerse

sintomaticas en cualquier momento desde el

nacimiento hasta la edad adulta (valvula

aortica bicuspide, prolapso de valvula mitral "

congénita, coartacion aortica, defectos del [E: Shekelle]

septum interauricular, estenosis valvular Wames CA, 2001, Moreno F, 2005
pulmonar, persistencia del conducto arterioso,

tetralogia de fallot).

10
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En Primer Nivel de Atencion Médica se deben
implementar acciones de deteccion de
cardiopatias congénitas en nifios y adultos.

Se debe buscar también intencionadamente
aquellos  pacientes que vya tienen
antecedentes de correccion quirtrgica de
malformaciones cardiacas para envio a
segundo nivel.

Existe evidencia de que solo 60% de los
nacidos vivos con cardiopatia congénita son
diagnosticados al nacimiento. Se estima que
en 20% de ellos el diagndstico se omite
probablemente por una deficiente exploracion
clinica neonatal. En cambio en el resto de los
casos, generalmente cuando el defecto no es
severo (por ejemplo la estenosis valvular
adrtica, o la comunicacidn interauricular), no
es posible hacer el diagnodstico en esta etapa 'y
puede posteriormente manifestarse en edad
escolar como un soplo que se descubre en
algiin examen de rutina.

Con base en que existe una proporcion de
pacientes con cardiopatia congénita que no es
susceptible de ser diagnosticada en las
primeras 24 horas postparto y otra
proporcion en que se omite el diagndstico el
médico de primer contacto debe identificar
grupos de riesgo para hacer la busqueda
dirigida.

En estudios postmortem se ha observado que
hasta 30 % de los nifios presentan defectos
cardiacos que no se diagnosticaron en vida.
En un centro de atencion cardioldgico se
observé que 1.4% de los pacientes adultos a
los cuales se les realizd ecocardiografia
habian sido diagnosticados recientemente. El
reconocimiento tardio de los defectos
cardiacos tiene un serio impacto en la salud a
corto y a largo plazo. Pfammatter en 2001 en
Suiza realizo un seguimiento de 323 ninos
para determinar las caracteristicas de los
pacientes con retraso en el diagndstico de las
cardiopatias congénitas que requirieron
intervencion quirdrgica o cateterizacion. La
proporcion de pacientes con retraso en el

B
[E: Shekelle]
Wames CA, 2001, Moreno F, 2005

I1-b
11
[E: Shekelle]
Moller JH, 1995;Hoffman JI, 2002

C
[E: Shekelle]
Moller JH, 1995;Hoffman JI, 2002
Wames CA, 2001, Moreno F, 2005
Botto LD, 2003

I-b
[E: Shekelle]
Pfammatter JP,2001

11



Deteccion de Cardiopatias Congénitas en Nifios Mayores de 5 anos, Adolescentes y Adultos

diagnodstico fue similar en las cardiopatias
ciandgenos y en las no ciandgenas, aunque los
reportes refieren que es mayor en las no
cianogenas. El defecto septal atrial tipo
primun o secundum fue el defecto que se
identifico tardiamente con mayor frecuencia;
realizandose el diagndstico hasta después de
los 8 anos de edad. Se identificaron 6
pacientes con  defecto del canal
antrioventricular, tres de ellos tenian
Sindrome de Down; 5 pacientes con
coartacion aortica y 2 adolescentes con
Sindrome de Turner. Este estudio pone de
manifiesto que el retraso en el diagndstico se
presenta inclusive en pacientes que tienen
factores de riesgo cuya asociacion con la
presencia de cardiopatias congénitas es muy
conocida.

Considerando que en paises desarrollados, a

R pesar de que se efectia tamisaje de
cardiopatias congénitas y cromosomopatias,
existen pacientes con retraso en el C
diagnéstico; se puede deducir que en México [E: Shekelle]
la proporcion de estos pacientes debe ser muy Pfammatter JP,2001

superior. Por lo que se debe estimular al
personal de salud para incrementar la
deteccion.

Los pacientes portadores de
cromosomopatias tienen 25 a 30 % riesgo se
ser portadores de cardiopatia congénita. Y en
algunas cromosomopatias como las trisomias
21, 18, 13 o el sindrome de Turner la
frecuencia de cardiopatia congénita es

todavia superior. (cuadro 1). Ilb
La causa de las cardiopatia congénita son: [E: Shekelle]
25% de los casos anomalias cromosémicas Moreno F, 2005

2 a 3% factores ambientales (enfermedades

maternas, exposicion a teratdgenos etc) 1]
(cuadro 2y 3) [E: Shekelle]
El avance de la ciencia y la tecnologia ha Botto LD 2003
logrado que los pacientes con cardiopatia

congénita tengan una sobre vida mayor por lo

que algunos de ellos tienen descendencia, la

cual tiene riesgo de recurrencia. (cuadro 2)

Con el incremento en el nimero de mujeres

que retrasan la edad de la gestacion se

12



Deteccion de Cardiopatias Congénitas en Nifios Mayores de 5 anos, Adolescentes y Adultos

incrementa el riesgo en las cardiopatias
congénitas.

El médico de primer contacto debe
familiarizarse con los factores de riesgo mas
frecuentes, interrogar al paciente y a los
familiares. Se recomienda la consulta
periodica de los cuadros 1-6 donde se
resumen los factores de riesgo que deben ser
identificados.

En el afio 2002 se realizé un estudio de casos
y controles para determinar los factores de
riesgo  para  cardiopatias  congénitas;
incluyeron 346 pacientes por grupo. Se
determind la proporcion de pacientes con los
10 factores de riesgo para cardiopatia
congénita mas frecuentes (prevalencia 47%
en casos y 35% en controles P< 0.005).

Las malformaciones extracardiacas fueron
significativamente mas frecuentes en el grupo
con cardiopatias congénitas (RM 31 ICgs0;16-
61; p<0.001); también las anormalidades
cromosémicas  (RM 34 1Cgs5%423-50
p<0.001); los sindromes dismérficos (RM 4
ICos93-7 p<0.05); y cardiopatia congénita en
hermanos (RM 12.4 ICgs410-14 p>0.001).
(cuadro 4, 5).

Para incrementar la deteccién de ninos,
adolescentes vy adultos con cardiopatia
congénita tratada y no tratada interrogar
factores relacionados con lo siguiente:
a) Antecedentes familiares:
e Familiares consanguineos portadores
de cardiopatia congénita.

e Enfermedades o exposiciones
maternas (edad materna avanzada,
diabetes, enfermedad de la colagena,
fenilcetonuria; exposicion a farmacos,
agentes  anti-infecciosos, agentes
fisicos (cuadro 1-6)

b) Factores personales:
Ser portador de cromosomopatia, o
cualquier malformacion congénita.

D
[E: Shekelle]
Botto LD 2003

1
[E: Shekelle]
Roodpeyma S et al 2002

C
[E: Shekelle]
Roodpeyma S et al 2002

13
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Cerca de 50% de los pacientes con Sindrome
de Down, Noonan, Williams o Turner tienen
cardiopatia congénita. (cuadro 6)

Existe un riesgo de 2 a 7% cuando existen
familiares de primer grado con cardiopatia
congénita.

Antecedente de exposicion
radiaciones durante la gestacion.

materna a

Referir todo paciente con Sindrome de Down
Noonan, Williams, Turner etc. sin valoracion
cardiologica reciente.

Referir a cardiologia todo paciente con
antecedentes familiares (padres o hermanos)
con cardiopatia congénita.

4.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Evidencia / Recomendacidn

l1-b
[E: Shekelle]
Pierpont ME et al 2007, Moreno F, 2005
Pierpont ME et al 2007

C
[E: Shekelle]
Pierpont ME et al 2007, Moreno F, 2005
Pierpont ME et al 2007

Nivel / Grado

Un tercio de los nifos que nacen con
cardiopatia congénita desarrollan sintomas en
los primeros dias de vida extrauterina. El 80%
de los nifos con enfermedad critica se
manifiesta con insuficiencia  cardiaca
congestiva (es frecuente que durante su
alimentacion presenten taquicardia,
sudoracién y retraccién subcostal) .

En escolares y adolescentes las cardiopatias
congénitas no ciandgenas se manifiestan
principalmente por insuficiencia cardiaca
congestiva y estatura menor a la esperada en
funcion de la edad. Las cardiopatias
congénitas  ciandégenas se  manifiesta
principalmente con datos de hipoxia y se
afecta tanto el peso como la estatura.

A la exploracion fisica los signos de
insuficiencia cardiaca son galope y estertores
pulmonares.

La presencia o ausencia de soplo cardiaco no
es determinante como base de la deteccion de
cardiopatia congénita. Soplos transitorios son
frecuentemente escuchados en nifios sin

11
[E: Shekelle]
Saenz RB et al 1999

Ilb
11
[E: Shekelle]
Saenz RB et al 1999; Barriales AV 2005

14
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anomalias cardiacas y en muchos defectos
cardiacos severos no existe soplo, por ejemplo
la atresia tricuspidea, la coartacion de la aorta
y la transposicion de los grandes vasos.

En nifos con algunos defectos obstructivos,
del lado izquierdo del corazon, el pulso
femoral puede ser palpable pero uno o ambos
pulsos braquiales pueden no ser palpables. En
los nifios con coartacion de la aorta los pulsos
femorales pueden estar presentes al
nacimiento pero pueden desaparecer o
disminuir con el cierre del conducto arterioso
de los 3 a 14 dias de edad.

En la exploracion fisica es importante
observar el fenotipo en busca de rasgos
sindromicos (ej fenotipo de Sindrome de
Down, Turner etc.). Buscar signos dismorficos
(ojos: ej. forma de parpados y presencia de
luxacion de cristalino, altura y simetria de
pabellones auriculares, fisura labiopalatina,
paladar  ojival, alteraciones perianales,
deformidades toracicas, hiperlaxitud articular
cuello “alado”, malformacion de dedos o

manos).
B
En el sindrome de Marfan se encuentra [E: Shekelle]
estatura mayor a la esperada de acuerdo a la Saenz RB et al 1999; Barriales AV 2005
edad.

El patron respiratorio puede orientar sobre la
presencia de flujo pulmonar aumentado o
disminuido. En el primer caso se presentan
datos de dificultad respiratoria (aleteo nasal,
retraccion xifoidea, disociacion
toracoabdominal etc.) y en el segundo caso
solo respiracion superficial, en ambos casos
existe aumento de la frecuencia respiratoria.
En la region precordial se puede encontrar
deformidad dsea, y se puede ver o palpar el
choque de la punta del corazén (apex) el cual
se puede encontrar desplazado hacia afuera.
Buscar la presencia de soplo cardiaco y
describir su localizacion, fase del ciclo
cardiaco, intensidad e irradiaciones.

Presencia de disnea de esfuerzo, inadecuado
desarrollo pondo-estatural infeccion de vias
aéreas repetitiva, cianosis, palpitaciones
(percepcion del propio latido cardiaco)
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taquicardia, sincope.

En abdomen buscar hepatomegalia y ascitis.
Explorar los pulsos de las cuatro
extremidades. Si se encuentran aumentados
puede existir hiperdinamia o escape de sangre
durante la diastole. Si se encuentran
disminuidos puede existir Hipoperfusion que
puede ser generalizada o localizada.

Las cardiopatias congénitas en nifios mayores
de 5 anos adolescentes vy adultos se
manifiestan por

Cianosis universal

Insuficiencia Cardiaca

Sincope cardiogénico

Palpitaciones

Soplos cardiacos en pacientes asintomaticos

En pacientes de piel morena es mas dificil
observar la cianosis en piel por lo que se
recomienda buscarla principalmente en labios
lechos ungueales y mucosas. A partir de los 5
anos se puede observar el hipocratismo
digital, mejor conocido como dedos en palillo
de tambor (secundario a la hipoxemia
crénica).

La mayoria de los pacientes con una
cardiopatia congénita significativa tienen
antecedentes de haber recibido tratamiento.
Los enfermos con cianosis universal franca
generalmente se saben cardiopatas

El médico familiar debera investigar el
diagnodstico, tipo de intervencion, el tiempo
que ha trascurrido desde la cirugia y desde su
dltima valoracion por cardiologia. Solicitar
documentos clinicos de control.

Durante la exploracion fisica se puede
corroborar  la intervencion quirargica al
observar la cicatriz en térax; se recomienda
revisar el esternon vy la cara lateral de ambos
hemitorax.

B
[E: Shekelle]
Alva C, et al 2006

B
[E: Shekelle]
Alva C, et al 2006

la
[E: Shekelle]
Wren C, 2001

B
[E: Shekelle]
Wren C, 2001
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La cianosis puede ser pulmonar o de origen
cardiaco. Para diferenciar el origen de la
cianosis se utiliza la prueba de oxigeno que
requiere la medicion exacta de la saturacion
de oxigeno.

Cuando no se cuenta con los recursos para
esta prueba, se puede administrar oxigeno
durante 10 minutos, si la cianosis desaparece
o diminuye notablemente lo mas probable es
que su origen sea pulmonar, por el contrario si
no se modifica lo mas probable es que su
causa sea cardiaca.

El paciente con cianosis se puede encontrar
compensado (ligera fatiga sin datos de
insuficiencia respiratoria) o descompensado
(acentuacion de la cianosis, aumento del
trabajo respiratorio, que empeora con el llanto
o esfuerzo fisico). A esto tltimo se le llama
crisis de hipoxia y si avanza pude presentar
pérdida del estado de alerta con riesgo de
muerte.

Los nifios frecuentemente se adaptan a las
limitaciones que les impone la falla cardiaca y
suelen negar disnea o fatiga de esfuerzo, por
lo cual se recomienda establecer la
comparacion de lo que puede hacer de
ejercicio el paciente contra lo que pueden
hacer sus companeros de clase. La pregunta
clave es si se cansa antes que sus
companeros. Preguntar tanto al enfermo
como a sus familiares.

La disnea o fatiga debida a arritmia.

La disnea o fatiga pude deberse a taquicardia
o bradicardia. Las arritmias son la segunda
causa de insuficiencia cardiaca en estos
pacientes.

En pacientes que refieran disnea o fatiga
realizar auscultacion de ruidos cardiacos en
bisqueda de arritmias.

Cuando la frecuencia es superior a 160 latidos
por minuto y el enfermo tiene datos de

la
[E: Shekelle]
Bernstein D, 2000

A
[E: Shekelle]
Bernstein D, 2000

la
[E: Shekelle]
Bernstein D, 2000

la
[E: Shekelle]
Bernstein D, 2000

la
[E: Shekelle]
Maroto MC, 2001
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hipotension, se deben aplicar maniobras
vagales (comprimir con los dedos la carétida
izquierda y luego la derecha o pedirle al
paciente que efectie maniobra de valsalva
(incremento  voluntario de la presion
intraabdominal), esto puede yugular la
taquiarritmia. Si con el electrocardiograma se
observa una frecuencia cardiaca menor de 50
por minuto y las ondas p no tienen relacion
con el complejo QRS, lo mas probable es que
se trate de un bloqueo AV completo vy
requerira instalacion urgente de marcapaso.

Manifestaciones de Insuficiencia Cardiaca
debida a dafo miocardico obedecen a 3
causas principales. La primera causa de
insuficiencia cardiaca en nifios mayores de 5
anos es el dafio miocardico debido a lesiones
residuales posterior a una o mas cirugias o de
maniobras de cardiologia intervencionista
La segunda causa de insuficiencia cardiaca
puede obedecer a lesiones detectadas por
primera vez (CIV amplia, conducto arterioso
permeable, canal auriculo-ventricular).
El tercer grupo de lesiones que pueden
producir insuficiencia cardiaca son las lesiones
congénitas izquierdas en el siguiente orden:
mitrales, adrticas y la coartacion de la aorta.
Causas cardiovasculares congénitas mas
frecuentes de insuficiencia cardiaca en ninos
mayores de 5 anos

e Daio miocardico después de cirugia

de corazon o de Cardiologia
intervencionsita.
®  Arritmias

e Corto-Circuitos de izquierda a
derecha: PCA, CIV, canal AV

® Lesiones congénitas  izquierdas:
Mitrales Aodrticas, Coartacion de la
aorta.

En todo paciente con datos de insuficiencia
cardiaca sin causa aparente, realizar acciones
de deteccion de cardiopatias congénitas
(factores de riesgo y evaluacidon clinico-
radiografica) e investigar intervenciones
cardiacas previas.

A
[E: Shekelle]
Maroto MC, 2001

la
[E: Shekelle]
Somerville J, 1997

A
[E: Shekelle]
Somerville J, 1997
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Sincope. El sindrome neurocardiogénico se
manifiesta por un sincope que puede llamarse
menor (pérdida de la conciencia mientras
estan en bipedestacion o en el momento de
una toma de muestra sanguinea);

generalmente se presenta en ninos vy lla

adolescentes. Este tipo de sincope se la

caracteriza por presentarse en individuos sin [E: Shekelle]
enfermedad cardiaca (sin datos patoldgicos Savage DD,1985; Beneditt DG,1995

en exploracion fisica, radiografias de torax,
electrocardiograma ni en ecocardiograma).

El sincope grave es menos frecuente, y se
presenta en pacientes con enfermedades
cardiacas congénitas o adquiridas. Los
enfermos operados de Montan o Fallot son
candidatos a presentar arritmias graves que
pueden ocasionar este tipo de sincope. Estos
pacientes generalmente antes del episodio
sincopal presentan lipotimias, fatiga y en
ocasiones angina.

Las cardiomiopatias en especial la hipertrofica
pueden provocar sincope e incluso muerte

subita.
Aunque a  diferencia  del  sincope
neurocardiogénico, en el sincope ocasionado
R por cardiopatia es mas grave, de mayor
duraciéon, sin  relacion a  cuestiones B
emocionales ni posturales y que el paciente se A[E: Shekelle]
lastima al caer el diagndstico diferencial Savage DD,1985; Beneditt DG,1995

debera establecerse en Segundo Nivel de
Atencion Médica.

En todos los pacientes que presenten
lipotimias, fatiga y angina sin causa aparente
debe realizarse ECG, tele de térax y envio
Segundo Nivel de Atencion Médica.

Las palpitaciones son la autopercepcion de los
latidos del corazon. Es probable la existencia
de una cardiopatia, cuando se presentan en

reposo o se acompanan de datos de bajo lla
gasto (palidez, lipotimia o sincope) si se [E: Shekelle]
presentan en pacientes con antecedente de Perry JC, 1992

intervencion cardiaca su significado es mas
grave. No olvidar que su origen puede ser
extracardiaco como por ejemplo
hipertiroidismo.
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Cuando existen palpitaciones en pacientes B
con antecedentes cardiovasculares y se [E: Shekelle]
R acompanan de datos clinicos de bajo gasto Perry JC, 1992

cardiaco el paciente debera ser enviado a
Segundo Nivel de Atenciéon Médica.

Soplo Funcional. Es un soplo sistdlico de alta
tonalidad, poco intenso y generalmente se
escucha en varios focos. La anemia, fiebre y el

embarazo favorecen la aparicion de soplos la
funcionales. [E: Shekelle]
Soplo Organico. Son mas intensos y estan Alva C, 2006

localizados a un solo foco que puede tener
una irradiacion bien definida, por ejemplo a la
axila en caso de insuficiencia mitral o a cuello
en caso de estenosis aortica. Pueden ser
sistolicos o diastdlicos. Se combinan
frecuentemente con otros datos como
corazon hiperdinamico, apex desplazado hacia
afuera, antecedentes de insuficiencia cardiaca,
cianosis o antecedentes de cirugia cardiaca.

Con base en que todos los soplos diastolicos
son organicos se recomienda envio a Segundo

R Nivel de Atencién Médica
Si el soplo es sistolico, y el paciente no tiene
antecedentes de ser cardiopata, no tiene A
cicatrices de cirugia en el tdérax, no hay [E: Shekelle]
cianosis, ni datos de insuficiencia cardiaca con Alva C, 2006

el resto de exploracion fisica normal es muy
probable que se trate de soplo funcional,
indicar radiografia de torax y
electrocardiograma y en caso de que sean
normales continuar con atencion usual en
Medicina Familiar; si existen anormalidades
en la radiografia o el electrocardiograma o se
acompana de otras  manifestaciones
sugestivas de soplo organico enviar a
Segundo Nivel de Atencion Médica.

La endocarditis bacteriana es una

complicacion frecuente de pacientes que han la

recibido intervenciones cardiacas y en los Baddour LM et al, 2005
pacientes con antecedente de cardiopatia

congénita.
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Todo paciente con fiebre mayor de 38°C con
antecedente ser cardiopata con o sin
intervencion  quirdrgica cardiaca  previa
sospechar endocarditis bacteriana.

Pacientes con fiebre mayor de 38°C , datos
de insuficiencia cardiaca y soplo organico
sospechar endocarditis bacteriana.

Ante sospecha de endocarditis bacteriana no
indicar antibidtico y enviar a urgencias.

El estado hemodinamico del paciente se
puede inferir a partir de lo siguiente:

Trabajo  respiratorio  aumentado  con
taquipnea es probable insuficiencia cardiaca
Se observa el choque del apex y se observa
desplazado puede indicar cardiomegalia.
Presencia de cianosis o diaforesis (trabajo
respiratorio aumentado).

Existe desnutricion ya que en la insuficiencia
cardiaca cronica es frecuente.

Se debe tomar la tension arterial en ambos
brazos, determinar pulsos carotideos,
humerales y femorales. Pulsos amplios en las
4 extremidades en pacientes sin cianosis
sugiere persistencia del conducto arterioso o
insuficiencia valvular aortica; en pacientes con
cianosis lo mas probable es la atresia
pulmonar con insuficiencia adrtica y un poco
menos frecuente el tronco arterioso. Si los
pulsos estan disminuidos en femorales vy
aumentados en humerales, el diagndstico de
coartacion es muy probable, sobre todo si se
combina con hipertension en miembros
superiores.

En el hueco supraesternal y cuello, debe
buscarse el Thrill (soplo palpable) que sugiere
obstruccion por alguna forma de estenosis
aortica. Al palpar el area precordial es posible
saber si el corazon es hiperdinamico o quieto;
en el segundo espacio intercostal izquierdo se
puede palpar el cierre de la valvula pulmonar.
En la exploracion fisica se deben buscar
estertores crepitantes en las bases que
pueden traducir edema pulmonar.

A
[E: Shekelle]
Baddour LM et al, 2005

B
[E: Shekelle]
Baddour LM et al, 2005
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4.3. PATRONES RADIOLOGICOS DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS MAS
FRECUENTES

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado

Comunicacion interventricular:

La Tele de Térax (radiografia de térax en
proyeccion PA) muestra incremento de la
circulacion pulmonar por cortocircuito importante

¥cardiomega|ia global.

-1V
[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008

La Tele de Tdrax puede ser normal en defectos
pequenos. En enfermos que tienen un cortocircuito
significativo de izquierda a derecha tienen los vasos
pulmonares dilatados, tanto en periferia como en
los hilios. El aumento progresivo de las resistencias
pulmonares disminuye el tamafo de los vasos
periféricos, por ello observamos diferencia de
calibre con los hilios pulmonares que persisten
dilatados. La arteria pulmonar se dilata en
presencia de cortocircuito importante y la aorta es
de tamafo normal. Esto se corresponde a los
patrones b,c,d y e descritos en el cuadro 7. Puede
existir crecimiento uni o biventricular.

La Tele de térax es util para valorar el estado del
flujo pulmonar. Se puede observar aumentado,
R cuando no hay enfermedad vascular o disminuido
cuando si existe enfermedad vascular pulmonar C
[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008
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Persistencia del conducto arterioso:

La Tele de torax muestra cardiomegalia de grados
variables, acorde con el grado de cortocircuito. Las
cavidades izquierdas estan dilatadas, la arteria
pulmonar es prominente y en aquellos casos que
tienen mayor tiempo de evolucion, existe ademas
dilatacion de la aorta ascendente. A medida que
aumenta el grado de las resistencias pulmonares, se
observa reduccién del hiperflujo (flujo aumentado)
pulmonar. Evolutivamente puede encontrarse la
radiografia de térax normal y evolucionar por los
patrones b,c,d, y e referidos en el cuadro 7.

La radiografia de torax es util para valorar el estado
del flujo pulmonar: aumentado, cuando no hay
enfermedad vascular, disminuido cuando si existe
enfermedad vascular pulmonar.

Comunicacién Inter-Auricular (CIA):

La Tele de torax presenta cardiomegalia a expensas
de cavidades derechas de grado moderado, la
arteria pulmonar esta dilatada y la circulacion
pulmonar aumentada.

w

Las cavidades derechas crecen por la sobrecarga
diastdlica de las mismas, la aorta recibe un flujo
menor y es caracteristica de la CIA una aorta
pequefia (aorta hipoplasica). Puede evolucionar
por los patrones b, y c; y mas tardiamente por el
patrén e.

La Tele de térax es util para valorar el estado del
flujo pulmonar: aumentado, cuando no hay
enfermedad vascular, disminuido cuando si existe
enfermedad vascular pulmonar

11
[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008

C
[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008

11
[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008

C[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008
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Coartacidn de la aorta:

La tele de térax muestra cardiomegalia global y la

redistribucion del flujo hacia los apices, lo que i

indica hipertension venocapilar pulmonar. [E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008

Puede observarse cardiomegalia uni o bi-ventricular
que depende de los defectos asociados. Cuando el
defecto es aislado, puede observarse |la
redistribucion del flujo. Es habitual observar el
estrechamiento de la aorta en el lugar de la
coartacion vy las dilataciones preestendticas y
posestendticas (signo del “3 invertido”) en la
silueta mediastinica izquierda. En relacion al flujo
pulmonar, se identifica un patron “d” por el
aumento de presion en las cavidades izquierdas. En
los nifos mayores de 4 anos puede observarse
erosion del borde inferior de las costillas por las
intercostales dilatadas, este es el signo de Roessler.

La radiografia de tdérax apoya el diagndstico de C
R coartacion cuando aparecen los signos tipicos del 3 [E: Shekelle]
invertido y el signo de Roessler Chavez GE et al 2008

Tetralogia de Fallot:
En la tele de térax se observa una discreta
cardiomegalia, la punta del corazén esta levantada,
el arco medio excavado, el arco aédrtico a la derecha
y la circulaciéon pulmonar francamente reducida. 1
[E: Shekelle]
Chavez GE et al 2008
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La tipica exploracion radiolégica muestra un
corazén en bota, de tamafio normal (coeur en
sabot). Puede detectarse un patron fino reticular,
uniforme y difuso de la trama vascular pulmonar, si
hay vasos colaterales importantes. La imagen
clasica descrita es la de corazén en “zapato sueco”.
La vasculatura pulmonar esta disminuida, con
excepcion de aquellos casos con importante
circulacion colateral. Cuando la vasculatura
pulmonar esta aumentada, a expensas de la
circulacion colateral, se visualiza una trama
vascular fina muy marcada que adquiere una
distribucion lineal. La aorta ascendente esta
dilatada, lo que se debe a un aumento del volumen
de sangre que recibe esta  arteria.
Aproximadamente 25% de los pacientes con
Tetralogia de Fallot tienen un arco aodrtico a la
derecha. Esta afeccion se caracteriza por un patron
de oligo-hemia pulmonar.

La radiografia de toérax tipica en zapato sueco, flujo C
pulmonar disminuido y arco derecho se presenta en [E: Shekelle]
el 25% de los casos Chavez GE et al 2008
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4.4. Estubios bE GABINETE

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado

La clinica, el electrocardiograma y el estudio
radioldgico de térax permiten identificar las
caracteristicas mas representativas de la
cardiopatia.

La estructura cardiaca se estudia de manera
secuencial con la ayuda del ecocardiograma.
La Ecocardiografia Transtoracica es la técnica
de imagen que mayor informacion aporta para
pacientes con cardiopatia congénita, sin
embargo con frecuencia hay que recurrir a
otros métodos diagndsticos como la
Ecocardiografia Transesofagica, la Resonancia
Magnética (método que también proporciona
informacion en cuanto a anatomia y funcion
es la resonancia magnética) o la
angiocardiografia.

El cateterismo con fines diagndsticos se
utiliza para completar la informacion de las
caracteristicas  anatomicas de  algunas
cardiopatias, asi como, el grado de
incremento de las presiones a nivel pulmonar
y de las cavidades del corazon.

El acceso venoso con catéteres de diametro
adecuado permite el mapeo de arritmias en
estos pacientes. Es frecuente la asociacion en
cuanto a manejo del electrofisidlogo pediatra
con el cirujano o con el intervencionista
durante la correccion de defectos cardiacos.

En todo paciente que se sospeche cardiopatia
congénita y que se encuentre
hemodinamicamente estable solicitar tele de
torax y electrocardiograma; posteriormente
enviar a Segundo Nivel para continuar su
evaluacion.

Si existen manifestaciones de insuficiencia
cardiaca, endocarditis bacteriana o
descompensacion  hemodinamica  realizar
envio a Segundo Nivel de Atencion Médica
sin radiografias ni electrocardiograma.

v
[E: Shekelle]
Hurtado MJ, 2005

v
[E: Shekelle]

Buendia A, 2005

D
[E: Shekelle]
Hurtado MJ, 2005
Buendia A, 2005
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Cuando se sospeche cardiopatia congénita se
debe tomar un electrocardiograma, sin
embargo si la probabilidad de cardiopatia
congénita es alta un electrocardiograma
normal no descarta el diagnostico.

La radiografia de térax en un nifo con
insuficiencia cardiaca muestra cardiomegalia e
incremento vascular pulmonar.
Frecuentemente la radiografia de toérax en
proyeccién Postero-Anterior (PA) vy lateral,
es el primer estudio que alerta al clinico sobre
la presencia de una cardiopatia congénita o
una anomalia de los grandes vasos. Mediante

este estudio se puede determinar el contorno v
del corazén y del mediastino, la vascularidad [E: Shekelle]
pulmonary la presencia de calcificaciones. Saenz RB, 1999

Es poco probable que un nifo presente una
cardiopatia congénita severa cuando lo
encontramos estable clinicamente y con una
radiografia de térax y un electrocardiograma
de caracteristicas normales.

La radiografia de torax es indispensable para
descartar enfermedad pulmonar y sirve para

definir la posicion del corazén y valorar el vV

tamanio de este, situacion del arco adrtico y el [E: Shekelle]

patron de vascularizacion pulmonar, este Chavez GE et al 2008, Ho VB et al 2000
ultimo refleja el estado hemodinamico.

(cuadro 7).

En ninos mayores de 5 anos, adolescentes y

adultos con cardiopatia congénita, lo mas D
R probable es que se identifiquen alteraciones [E: Shekelle]
radiograficas y electrocardiograficas. Chavez GE et al 2008, Ho VB et al 2000
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ALGORITMOS

Algoritmo 1. Deteccion de Cardiopatias Congénitas en Nifios Mayores de 5 anos, Adolescentes y

Nifios mayores de 5 afios adolescentes y adultos

v

asintomaticos

Continuar atencion
médica habitual.

‘

Nifios con deficiente
desarrollo
pondoestatural sin causa
aparente

A J

;tiene factores de
riesgo para CC?

Interrogar exposiciones
maternas, antecedentes
familiares de CC.
Buscar presencia de
disnea, cianosis, apex
desplazado hacia fuera,
soplos, arritmias, dificultad
respiratoria,
hepatomegalia, pulsos
humerales o femorales
anormales,

Interrogatorio y
exploracion fisica
dirigida a CC

¢ diagndstico de
sospecha de CC?

Continuar atencion
médica habitual.

v

Paciente con
cromosomopatias o
malformaciones
extracardiacas

2 tiene valoracion

l

Pacientes con soplo
cardiaco

V—‘—*

Adolescentes y adultos

Dlastolico Sistélico

cardiolégica reciente?

A

Gnvio a 2do Nivel de Atencion Médic%
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5. DEFINICIONES OPERATIVAS

Acropaquias: Dedos en palillo de tambor por hipoxemia crénica.

Canal AV: Canal auriculoventricular.

Cardiologia intervencionista: Término mas usado para describir la técnica en la que durante el
cateterismo cardiaco, se introducen dispositivos especiales para fines terapéuticos, vgr.: Cierre de
defectos, apertura de valvulas.

CIA: Comunicacion interauricular

CIV: Comunicacion interventricular

EKG: Electrocardiograma

Holter: Dispositivo que graba el electrocardiograma del enfermo durante 24 hs.

Sindrome Eisenmenger: Cuando cualquier corto-circuito de izquierda a derecha se invierte, vgr.:
Comunicacion interventricular, conducto arterioso persistente con corto-circuito de derecha a

izquierda por enfermedad vascular, que lo hace inoperable

PCA: Persistencia del conducto arterioso
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6. ANEXOS

6.1 SISTEMAS DE NIVELES DE EVIDENCIAS Y GRADACION DE
RECOMENDACIONES

Categoria de la evidencia Fuerza de la recomendacién

la. Evidencia para meta-analisis de los estudios clinicos A. Directamente basada en evidencia categoria |
aleatorios

Ib. Evidencia de por lo menos un estudio clinico controlado

aleatorios

lla. Evidencia de por lo menos un estudio controlado sin B. Directamente basada en evidencia categoria Il o
aleatoridad recomendaciones extrapoladas de evidencia |

Ilb. Al menos otro tipo de estudio cuasiexperimental o

estudios de cohorte

I1l. Evidencia de un estudio descriptivo no experimental, C. Directamente basada en evidencia categoria Ill o
tal como estudios comparativos, estudios de correlacion, en recomendaciones extrapoladas de evidencias
casos y controles y revisiones clinicas categorias | o Il

IV. Evidencia de comité de expertos, reportes opiniones o D. Directamente basadas en evidencia categoria IV o
experiencia clinica de autoridades en la materia o ambas de recomendaciones extrapoladas de evidencias

categorias |I, Il

Modificado de: Shekelle P, Wolf S, Eccles M, Grimshaw J. Clinical guidelines. Developing guidelines. BMJ 1999;
3:18:593-59
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6.2 Anexos CLinicos

Cuaprol. CRomosomoprATiAs MAs ComuneEs Con AFEcTACION CARDIACA

Cromosomopatias

Riesgo de
cardiopatia
congénita(%)

Lesiones mas comunes

Trisomia 21 (S. Down)

Trisomia 13 (S. de
Pattau)

Trisomia 18 (S. de
Edwards)

45XO0 (S. Turner)

4p- (S.WOIff)

13g-

18qg-

5p- (Cri du Chat)
22q11(CATCH-22)
12q22(Noonan)
7q11.23 (Villiams-

Beuren)
12q(Holt-Oram)

20p(Alagille)

50

>90

>90

25

40

50

50

25

75

>50

75

75

85

Comunicacion auriculoventricular completo, comunicacion
interventricular, comunicacion interauricular,

Comunicacion interventricular Comunicacion interauricular
valvulopatias

Comunicacion interventricular, Persistencia del conducto
arterioso, Valvulopatias

Coartacion de aorta, Estenosis Pulmonar, Estenosis aortica, Otras

Comunicacion interventricular o interauricular, Persistencia del
conducto arterioso

Comunicacion interventricular

Comunicacidn interventricular o interauricular

Persistencia del conducto arterioso

Malformaciones Troncoconales

Estenosis pulmonar, Miocardiopatia Hipertrofica

Estenosis adrtica supravalvular, Estenosis pulmonar Periférica

Comunicacion interauricular,, Comunicacion interventricular,
Trastornos conduccidn

Estenosis Pulmonar, Tetralogia de Fallot

Fuente: Moreno F. Epidemiologia de las cardiopatias congénitas. Protocolos de la Sociedad Espaiiola de Cardiologia

Pediatrica. Actualizada

2005

(consultado 16 junio

2008).Disponible en:

http://www.aeped.es/protocolos/protocolos_secp.htm
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Cuapro Il. RiesGo be RECURRENCIA POR PARENTESco CONSANGUINEO.

Malformacidn cardiaca Riego con hermano afectado Riesgo con un progenitor

(%) afectado (%)

Comunicacion interventricular 6 4
Comunicacion interauricular 3 4
Defecto del Septo Atrio- 2 5-10
Ventricular

Ductus Arterioso Permeable 2.5 3
Estenosis Aortica Valvular 3 5-10
Estenosis pulmonar valvular 2 6
Coartacion de Aorta 2 3
Transposicion de Grandes 2 5
Arterias

Tetralogia de Fallot 2 4
Sindrome del Corazon Izquierdo 1-2 5
Hipoplasico.

Fuente: Moreno F. Epidemiologia de las cardiopatias congénitas. Protocolos de la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica. Actualizada 2005 (consultado 16 junio 2008).Disponible en:
http://www.aeped.es/protocolos/protocolos_secp.htm
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Cuabro Il ExposicioNES MATERNAS QUE INCREMENTAN LA PRoBABILIDAD DE CARDIOPATIAS

CONGENITAS EN EL FETO

Exposicién durante Defecto RM
la gestacion

Fenilcetonuria Cualquier defecto >6

Diabetes

Pregestacional Cualquier defecto 3.1-18
Defectos Conotroncales 5.55
Isomerismos derecho o izquierdo 8.3
D - Transposicion de las grandes arterias 3.8-27.2
Defecto del septum auriculo ventricular 10.6
Defecto septal 2.9-20.2
Sindrome del corazén hipoplastico izquierdo 3.9
Defectos del tracto de salida 3.7-17.9
Persistencia de conducto arterioso (solo productos con peso>2500)

Enfermedad Febril Cualquier defecto 1.8-2.9
Defectos conotruncales 1.55
Cualquier defecto obstructivo derecho 2.2-2.9
Atresia tricuspidea 5.1-5.2
Cualquier defecto Obstructivo lzquierdo 2.7
Coartacion aortica 2.7
Defectos del septum ventricular 1.8

Influenza Cualquier defecto 21
Defectos de Conotruncal 1.74
D - Transposicion de las grandes arterias 2.1
Todos los defectos obstructivo derechos 2.5
Todos los defectos obstructivos lzquierdos 2.9
Coartacion aortica 3.8
Defectos del septum ventricular 2.0
D - Transposicion de las grandes arterias con septum ventricular 2.2
intacto
Atresia Tricuspidea 4.3

Rubeola
Cualquier defecto No disponible

(+)

Defectos del septum ventricular +
Persistencia del conducto arterioso +
Anormalidades de la valvula pulmonar +
Estenosis pulmonar Periférica +

Epilepsia Cualquier defecto +

Fuente: Jenkins KJ, Correa A, Feinstein J et al. Noninherited Risk Factors and Congenital Caridiovascular Defects:
Current Knowledge. A Scientific Statement from the American Heart Association Council on Cardiovascular Disease in
the Young. Circulation 2007;115:2995-3014.**Se redujo el riesgo cuando la madre tomo dacido fdlico

simultaneamente
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CuapRro |V ExposicioNEs MATERNAS QUE INCREMENTAN LA PRoBABILIDAD DE CARDIOPATIAS

CONGENITAS EN EL FETO

Exposicion durante la Defecto RM
gestacion

Drogas terapéuticas

Anticonvulsivantes Cualquier defecto 4.2

Tocdlisis con Indometacina Persistencia del conducto arterioso +

Ibuprofeno Cualquier defecto 1.86
D -Transposicion de las grandes arterias 2.5
Defecto del septum atrioventricular (sindrome de 2.4
Down)
Defectos del septum interventricular 1.9
Valvula adrtica bicuspide 4.1

Sulfasalazina Cualquier defecto 3.4

Talidomida Cualquier defecto

Vitamina A Defectos del tracto (salida) 0.0-9.2
Defectos del tubo neural (cardiacos y no cardiacos ) 0.7-4.8
Estenosis pulmonar y defectos no cardiacos 0.5

**Trimetoprim con Cualquier defecto 2.1-4.8

Sulfametoxazol

Derivados de la vitamina A Cualquier defecto +

/retinoides

Drogas no terapéuticas

Mariguana Defecto del septum ventricular 1.9
Sindrome de 24
Ebstein

Exposiciones ambientales

Solventes organicos Defecto conotruncal 2.3-3.9
Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico 3.4
Coartacion aortica 3.2
Estenosis pulmonar 5.0
D - Transposicion de las grandes arterias con septum 3.4
ventricular intacto
Tetralogia de Fallot 2.7
Retorno venoso pulmonar andmalo total 2.0
Defecto del septum atriventricular no cromosomico 5.6
Anormalidad Ebstein 3.6

Defectos del septum ventricular

Fuente: Jenkins KJ, Correa A, Feinstein J et al. Noninherited Risk Factors and Congenital Caridiovascular Defects:
Current Knowledge. A Scientific Statement from the American Heart Association Council on Cardiovascular Disease in
the Young. Circulation 2007;115:2995-3014.%*Se redujo el riesgo cuando la madre tomo acido félico

simultaneamente
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Cuapro V. ComPARACION FAcTORES DE RiEsGo PARA CARDIOPATIA CONGENITA EN SuizA.

Caracteristica Casos Controles
n=346 n=346 2 OR g59
Consanguinidad parental 76 66 NS 1.2
(1.1-1.3)
Malformaciones extracardiacas 74 3 0.001 31.1
(15.9-60.9)
Anormalidades cromosdmicas 31 - 0.001 34.5
(23.3-49.8)
Uso materno de medicamentos o drogas™ 23 25 NS 0.9
(0.52-1.62)
Enfermedad materna 19 24 NS 0.8
(0.38-0.88)
Antecedente materno de aborto 14 20 NS 0.71
(0.56-0.91)
Anomalias cardiacas en hermanos 12 - 0.001 12.4
(10.3-14.4)
Antecedentes maternos de ébitos 6 7 NS 0.85
(0.46-1.58)
Anomalias cardiacas en padres 4 2 NS 2.01
(0.46-8.83)
Sindromes dismorficos 4 - 0.05 4.05
(2.5-6.7)

Fuente: Roodpeyma S, Kamali A, Afshar F, Naraghi S. Risk Factors in Congenital Heart Disease. Clinical Pediatrics
2002;41(9):653-658.

*Substancias consideradas: progesterona, antibidticos, tranquilizantes, citrato de clomifen, anticonceptivos orales,
insulina, antigripales, antihipertensivos, anticoagulantes, bromocriptina metimazol broncodilatadores agentes
anestésicos, antihistaminicos y opio

CuAapRO VI. MALFORMACIONES EXTRACARDIACAS QUE FRECUENTEMENTE SE ASOCIAN A
CARDIOPATIA CONGENITA.
Hernia diafragmatica

Atresia duodenal

Atresia de esdfago y Fistula traqueo-esofagica
Ano imperforado

Asociacion VACTER

Asociacion CHARGE

Sindrome de Ivermark (Heterotaxia)
Onfalocele

Penatologia de Cantrell y Ectopia Cordis
Agenesia Renal (Sindrome de Potter)
Sindrome de Goldenhar

Agenesia del cuerpo calloso

Fuente: Moreno F. Epidemiologia de las cardiopatias congénitas. Protocolos de la Sociedad Espaiiola de Cardiologia Pediatrica.
Actualizada 2005 (consultado 16 junio 2008).Disponible en: http://www.aeped.es/protocolos/protocolos_secp.htm
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Cuapbro VII. SinorRomEs con HERENCIA MONOGENICA CON FRECUENTE ASOCIACION CON
CarpIOPATIA CONGENITA

Autosémica dominante Autosémica recesiva
Sindrome (S) de Apert S. de Ellis Van Creveled

S de Ehler-Danlos S. de Jervell-Langer-Nielsen

S. de holt-Oram Glucogenolisis lia, Illa, IV

S. de Marfan Mucopolisacaridosis I, IV

S. de Romano-Ward Ataxia de Friedereich

A. de Alagille Pseudoxantoma elastico

S. de Noonan S. de Beckwith-Wiederman
Leopard S. de Mulibrey

S. de Williams-Beuren

S. de Bourneville (Esclerosis tuberosa) Ligada al cromosoma X

S. de Steinert (Distrofia mioténica) S.hunter (Mucopolisacaridosis 11)
S. de Watsos (Cardiocutaneo) Distrofia muscular de Duchene

Fuente: Moreno F. Epidemiologia de las cardiopatias congénitas. Protocolos de la Sociedad Espaiiola de Cardiologia
Pediatrica. Actualizada 2005 (consultado 16 junio 2008).Disponible en:
http://www.aeped.es/protocolos/protocolos_secp.htm

Cuapro VIII. PATRONES HABITUALES DE VASCULARIZACION PULMONAR QUE PUEDEN
OBSERVARSE EN RADIOGRAFiAS POSTERO-ANTERIORES DE TORAX.

a. Normal: disminucion gradual del calibre de las arterias pulmonares, desde el hilio a la periferia, es de

mayor calibre en los I6bulos inferiores que en los superiores

b. Patron de cortocircuito de izquierda a derecha: se produce por una sobrecarga de sangre a las cavidades

derechas y de aqui a las arterias pulmonares, que dilata todas sus ramas y da lugar a lo que se conoce

como circulaciéon aumentada de tipo activo o plétora pulmonar. En casos de duda puede servir como

referencia el considerar que el calibre del tronco de la arteria pulmonar es igual al didametro de la traquea,

o valorar el signo bronco-arteria cuando sea visible, ya que en condiciones normales, ambas estructuras

cortadas transversalmente y vistas de frente tienen que tener el mismo diametro
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Patron de hipertension pulmonar: aparece como respuesta del pulmoén al exceso de sangre que
transportan las arterias pulmonares en los cortocircuitos de izquierda derecha, lo que hace que se
contraigan las arterias periféricas; las arterias hiliares, provistas de paredes elasticas, se dilatan, y ello
motiva un cambio brusco en el calibre vascular que aparece dilatado a nivel hiliar y disminuido en la
periferia.

Patron de hipertension venocapilar, también llamado congestion venosa o capilar, se manifiesta ante el
fallo del miocardio ventricular izquierdo, con el estancamiento consiguiente de la sangre en las venas
pulmonares, lo que motiva fundamentalmente una dilataciéon de las venas y posiblemente por causa
refleja una contraccion de las arterias de los lobulos inferiores, y en este caso son de mayor calibre los
vasos de los |6bulos superiores que los inferiores: de aqui el termino de circulacion pasiva o redistribucion
Patron de disminucion de la vascularizacion, también llamado oligohemia o isquemia pulmonar:
manifiesta siempre una disminucion del flujo pulmonar.

Patron vicariante: es complementario del anterior y tiene lugar cuando se hipertrofian los vasos
bronquiales o arteriolas pulmonares (Chavez GE et al 2008)

Patron asimétrico: implica una diferencia entre la vascularizacion de los dos pulmones.

CuapRro IX. MANIFESTACIONES CLiNICAS, RADIOGRAFICAS Y ELECTROCARDIOGRAFICAS
FRECUENTES EN ADOLESCENTES Y AbuLTOS coN CARDIOPATIA CONGENITA.

Manifestaciones clinicas

Radiografia torax y ECG

COMUNICACION INTER AURICULAR

La mayoria son asintomaticos. En los
sintomaticos se presenta disnea de esfuerzo,
arritmias supraventriculares

principalmente fibrilacion auricular,
insuficiencia del ventriculo derecho,
embolismos  paraddjicos o infecciones

pulmonares recurrentes. En pacientes con
defectos amplios, puede ser palpable la sistole
del VD y la pulsacion de la AP. A la
auscultacion el aumento de flujo a través de
la valvula pulmonar produce un soplo
meosistolico y el segundo ruido cardiaco
caracteristicamente tiene un desdoblamiento
fijo. El flujo a través de la CIA no produce
soplo.

La radiografia de torax muestra la dilatacion de las AP y sus
ramas y el crecimiento de AD y VD vy flujo pulmonar
aumentado.

El ECG a menudo presenta desviacion del eje a la derecha y
bloqueo completo de rama derecha. El eje se desvia a la
izquierda en pacientes con defectos de tipo ostium primum y
es frecuente el ritmo de la unién o ritmo auricular bajo ( p
negativas en cara inferior) en pacientes con defecto tipo
seno venoso. A partir de la tercera década de la vida, son
frecuentes la fibrilacion auricular y la taquicardia

supraventricular.
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COMUNICACION INTERVENTRICULAR

La mayoria de adultos con una CIV restrictiva
estan asintomaticos, y la probabilidad de
desarrollar enfermedad pulmonar vascular
obstructiva es escasa si el defecto es
pequeno. A la EF se puede encontrar un
frémito a lo largo del borde esternal inferior
izquierdo y un soplo holosistélico rudo en
mesocardio grado 3-4/6, producido por el
paso de la sangre del VI a VD. El soplo
termina antes del final de la sistole en las CIV
musculares pequenas, debido a la oclusion del
defecto por contraccion del misculo cardiaco.

Pacientes con grandes defectos que
sobreviven hasta adultos comuinmente
presentan falla del VD o hipertension

pulmonar con fallo del VD. Con el incremento
de la hipertension pulmonar el soplo
holosistolico y el frémito disminuyen vy
finalmente desaparecen, asi como el flujo a
través de la CIV. Puede aparecer un soplo de
regurgitacion pulmonar (soplo de Graham
Steel), cianosis y acropaquias. La endocarditis
infecciosa es una complicacion relativamente
frecuente. Las CIV perimembranosas pueden
asociarse con insuficiencia adrtica progresiva
debido al prolapso de los velos en el defecto.
En algunos pacientes se desarrolla estenosis
subadrtica o subpulmonar tardia.

La radiografia de Térax y el ECG son normales en los
pacientes con CIV restrictivas pequenas. En los grandes
defectos se evidencia crecimiento de la AD, VI y VD. Con el
desarrollo de la hipertension pulmonar, aparece dilatacion de
la AP proximales y rapido estrechamiento de las AP distales
con campos pulmonares oligohémicos y eje hacia la derecha
en el ECG

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO

La exploracion fisica muestra un frémito y un
soplo continuo en la parte superior del borde
esternal izquierdo. Si se desarrolla obstruccion
vascular pulmonar e hipertension pulmonar, el
soplo continuo desciende en duracion e
intensidad y finalmente desaparece, pudiendo
observarse un clic eyectivo pulmonar y un
soplo diastdlico de regurgitacion pulmonar. Si
la persistencia del conducto arterioso es
grande, el cortocircuito izquierda-derecha
provoca una presion diferencial amplia vy
pulsos periféricos saltones.

La radiografia de torax y el ECG reflejan la hipertrofia del VI y
el crecimiento de la Al. La aorta ascendente y la AP son
prominentes y existe plétora pulmonar. Si se desarrolla
hipertension pulmonar aparece hipertrofia del VD. En
ocasiones, el persistencia del conducto arterioso puede ser
visualizado radiograficamente como una opacidad en la
confluencia de la aorta descendente y el cayado adrtico.
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ESTENOSIS AORTICA

Por lo menos la mitad de los enfermos
mayores de 4 afnos se encuentran
asintomaticos. Los sintomas clasicos de la
estenosis aortica son angina de pecho,
sincope o presincope e insuficiencia cardiaca.
El pulso carotideo esta tipicamente retrasado
y disminuido, parvus y tardus, y en la
auscultacion  presenta un soplo rudo
romboidal sobre el area adrtica, a menudo
irradiado hacia el cuello, que se retrasa en la
sistole conforme empeora la estenosis. El
componente aortico del segundo ruido esta
disminuido o audible y se ausculta un cuarto
ruido. El desdoblamiento paraddjico del
segundo ruido indica severidad.

En la radiografia de térax es comuin la dilatacion de la aorta
ascendente vy el redondeamiento sin dilatacion del VI. Su
dilatacion esta en relacion con el grado de insuficiencia
aortica e insuficiencia cardiaca. A veces se observa la
calcificacion valvular habitualmente en mayores de 20 anos.

En el electrocardiograma se observa hipertrofia ventricular
izquierda, sin embargo 30% de los enfermos tienen
electrocardiograma normal

ESTENOSIS PULMONAR

Frecuentemente adultos asintomaticos son
identificados por un soplo mesosistélico rudo
en foco pulmonar. Pacientes con EP grave
pueden referir disnea durante el ejercicio vy,
menos frecuentemente, dolor toracico
retroesternal o sincope con el ejercicio. En
estadios finales, el VD puede fracasar vy
aparecer signos congestivos.

En la obstruccion pulmonar moderada o
intensa, puede palparse un frémito a lo largo
de la parte superior del borde esternal
izquierdo. El segundo ruido esta ampliamente
desdoblado, pero es moévil con la respiracion.
Se ausculta a lo largo del borde esternal
izquierdo un soplo expulsivo aspero, sistdlico,
romboidal, que incrementa su intensidad con
la inspiracion. Si la valvula es flexible, un clic
de eyeccion, que disminuye con la inspiracion,
precede al soplo. Conforme la estenosis se
hace mas grave, el soplo sistdlico se retrasa y
el clic eyectivo se acerca al primer ruido al
prologarse la sistole del VD.

En la radiografia de térax en los pacientes con estenosis
grave se observa la dilatacion postestenotica del tronco de la
AP vy el agrandamiento de las cavidades derechas. El ECG
muestra una desviacion del eje hacia la derecha de hipertrofia
del VD.
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COARTACION DE AORTA

Pueden estar asintomaticos, pero
frecuentemente el primer signo de |la
enfermedad es la hipertension arterial
sistémica. También pueden iniciar con,
epistaxis, cefaleas o debilidad en piernas con
el ejercicio. Algunos casos no tratados se
presentan con datos de insuficiencia cardiaca
congestiva, cardiopatia isquemia prematura,
estenosis aodrtica, diseccion aortica o
hemorragia intracraneal inexplicada. Las
mujeres con coartacion son particularmente
de alto riesgo de diseccion durante el
embarazo. Dos tercios de los pacientes por
encima de los 40 afios sin correccion tienen
sintomas de insuficiencia cardiaca y Ila
mortalidad es de 75% a los 50 afios y de
90% a los 60 anos. El diagnédstico debe
sospecharse por la hipertension arterial
sistolica sistémica mayor en los brazos que en
las piernas (>10 mmHg) y el pulso femoral
ausente o disminuido y retrasado con
respecto al pulso radial. Puede existir un soplo
sistolico rudo interescapular y en el borde
esternal izquierdo; y un frémito en el hueco
supraesternal. Se puede auscultar un clic de
eyeccion sistolico debido a una valvula adrtica
bicispide y un amplio soplo sistdlico
romboidal en la pared toracica
correspondiente a las arterias intercostales
colaterales, por la extensa circulacion
colateral arterial hacia las partes distales del
cuerpo a través de las arterias toracicas
interna, subclavia, escapular e intercostales.

En la radiografia de térax se pueden observar muescas
simétricas en el tercio posterior de la tercera a la octava
costilla, debidas a la circulacion colateral a través de las
arterias intercostales. La coartacion de la aorta se puede ver
como una indentacion de la aorta y una dilatacion
postestendtica produciendo el signo del “3” o la “E”
invertida. En el ECG se observa hipertrofia del VI.

TETRALOGIA DE FALLOT

Presentan disnea y tolerancia limitada al
ejercicio. Pueden presentar complicaciones de
cianosis cronica, incluyendo eritrocitosis,
hiperviscosidad, anormalidades de la
hemostasia, abscesos cerebrales, ictus vy
endocarditis. Algunos presentan un soplo
eyectivo y un frémito en el borde esternal
derecho, debido al flujo turbulento en el
tracto de salida del VD. La gravedad vy
duracion del soplo es inversamente

La radiografia de torax caracteristica muestra silueta cardiaca
en zapato sueco con el apex levantado, pulmonar excavada,
flujo pulmonar disminuido y arco adrtico derecho.

En el EKG, tipicamente se observa crecimiento ventricular
derecho por sobrecarga sistdlica y cambio brusco de la
polaridad de V1 a V2
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proporcional a la gravedad de la obstruccion.
El segundo ruido es unico por la ausencia de
componente pulmonar, y se puede auscultar
un clic de eyeccion adrtico.
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