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Estado actual del manejo del nifio con cardiopatia

congénita

Alfonso Buendia Hernandez*

Resumen

En sus inicios, la cardiologia pediatrica apoyo
sus diagnésticos en el electrocardiograma, el es-
tudio de Rx y la fluoroscopia, después, el
cateterismo permitié un avance sustancial en la
precision diagnostica, seguido de la primera ci-
rugia para cierre del conducto y la fistula de
Blalock-Taussig que cambi6 la historia natural
de las cardiopatias con flujo pulmonar disminui-
do. El ecocardiograma resulto tan atil como el
cateterismo pero sin ser invasor y hoy dia, per-
mite el diagnéstico desde la etapa fetal y la ciru-
gia es cada vez mas temprana, con intencion
correctiva. Finalmente, los avances mas recien-
tes se han dado en la comprension del desarro-
llo cardiaco y el conocimiento de la etiologia de
sindromes asociados a cardiopatias, a través de
la biologia molecular. La sobrevida ha dado
como resultado una nueva poblacién, los adul-
tos con cardiopatia congénita tratada, lo que ha
determinado nuevas unidades médicas para su
control y cuidado.

Summary
STATE OF THE ART IN CONGENITAL HEART DISEASE

Diagnosis in congenital heart disease in the
early days was based on the electrocardio-
gram, fluoroscopy, and RX images, their ac-
curacy was improved by catheterization and
angiography. The next step was surgery, with
the closure of the ductus arteriosus and the
Blalock-Taussig shunt that changed the natu-
ral history of congenital heart defects with di-
minished pulmonary flow. Echocardiography
enabled noninvasive, painless studies, and
nowadays it is our main tool for diagnostic pur-
poses including the fetal period with correcti-
ve surgical possibilities at an earlier age. Fi-
nally the most recent advances have been
performed in the area of cardiac development
and the knowledge of the etiology of genetic
syndromes associated with heart disease,
through molecular biology. As a result, many
children with such diseases now survive to
adulthood creating the need of new medical
facilities for their specialized care.
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a historia de la cardiologia pediatrica mues- después se hizo la anastomosis de Blalock-Taussig

tra que fue reconocida como una especia-que cambio el prondstico de los nifios con tetralogia

lidad cardioldgica de importancia hace 60 de Fallot, pues los cambio6 de estar incapacitados
afios. Hasta ese momento, el diagndstico de lay con cianosis, a ser activos y de color rosado.
cardiopatias congénitas se hacia mediante la valobe ahi el interés general determin6 nuevos ca-
racion clinica apoyada por el electrocardiogramaminos para el estudio y tratamiento de los ni-
y una placa de rayos X del térax. Después, un avanfios con cardiopatia, entre ellos destaca el eco-
ce muy importante fue el cateterismo que permi- cardiograma y el Doppler, que ademas de su
ti6 observar las estructuras que componen el sisteearacter no invasivo, permitié estudiar el cora-
ma cardiovascular y en especial el corazon, conzon de manera satisfactoria con una evolucion
ello ocurrieron dos cambios importantes, el pri- técnica que lo ha hecho el instrumento diag-
mero en el aspecto diagnéstico que mejord ostenndstico mas Gtil hasta el momento, pues per-
siblemente y el segundo el desarrollo de la cirugiamite detectar cardiopatias desde la etapa fetal,
cardiovascular. La cirugia se inicié con el cierre y su uso se extiende hasta la misma sala de
del conducto arterial, de la coartacién adrtica y operaciones donde permite valorar los resulta-
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dos de la técnica empleatidodo lo anterior  cialatiene en el terreno terapéutico, aunque sus
ayudé a refinar el proceso clinico en el diag- antecedentes a este respecto se remontan a 1950
nostico de las cardiopatias congénitas pues s&n que se hizo la primer valvuloplastia pulmo-
establecid una secuencia de estudio de las camar en el Instituto Nacional de Cardiologia de
diopatias congénitas sobre la base de la formaMéxico, este procedimiento con su caracter in-
y modo en que se conectan los atrios con lostervencionista se ha convertido en una herra-
ventriculos y éstos con los grandes vasos, asmienta (til ydefinitiva en varias cardiopatias,
como los defectos asociad@sgs. 1,2,3,4). sin heridas quirdrgicas gon estancia hospita-
El cateterismo en el diagndstico tiene caracterlaria corta. El cateterismo intervencionista ha
complementario, y hoy dia su mayor importan- probado ser util en obstrucciones valvulares sig-
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Fig. 1. Esquema donde se observa la situacion del corazon dentro del térax y de acuerdo a la orientacién de su eje
mayor hay: Levocardia, mesocardia y dextrocardia.
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Fig. 2. Situs Bronquial. Situs solitus la divisibn segmentaria es mas corta en el lado derecho, Situs inversus imagen
en espejo. Isomerismo la division segmentaria es semejante en ambos lados. Dextroisomerismo o levoisomerismo.
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Fig. 3. Situs visceral, solitus cuando el [6bulo mayor del higado esté en lado derecho, Inversus el I6bulo mayor esta
del lado izquierdo, Isomerismo el higado puede situarse en el centro, Dextroisomerismo con ausencia del bazo,
Levoisomerismo con poliesplenia.
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Fig. 4. Conexiones concordantes de los atrios con los
ventriculos y de éstos con los grandes vasos.

Fig. 5. Ecocardiograma fetal con anomalia de Ebstein. AD atrio derecho que se ob-
serva muy dilatado por la insuficiencia tricuspidea.
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moideas y atrioventriculares y los resultados
obtenidos en algunas de ellas, como es el caso
de la estenosis valvular pulmonar donde se ha
determinado que el cateterismo sea el método
de tratamiento de primera eleccion. También se
ha usado para dilatar estenosis vasculares nati-
vas o adquiridas con buenos resultados y en el
cierre de defectos septales atriales y en el con-
ducto arteriaf.

La ablacion con radiofrecuencia de vias anéma-
las auriculoventriculares se realiza hoy dia con
un alto porcentaje de éxito, con pocas complica-
ciones y bajo indice de recurrencias.

Todo lo anterior ha dado como resultado una
mayor sobrevida, con un nimero cada dia mas
creciente de adultos con cardiopatia congénita
tratada, que requieren de cuidados, por lo que se
han formado unidades médicas para tat fin.

Una vez que se ha logrado un avance en el diag-
nostico temprano, este permite estar prepara-
dos para atender al recién nacido en el momento
mas oportunoKig. 5), la cirugia tiene hoy dia
dos caracteristicas principales que son: se rea-
liza desde la época del recién nacido y con
miras correctivas.

La siguiente época es la infantil, en ella se invo-
lucran el ecocardiograma, los marcapasos, el ca-
teterismo intervencionista, la fisiologia fetal y
la cardiologia fetal entre otros, y se logra una
sobrevida de més del 80 % de los nifios trata-
dos. La ultima era de apenas 20 afios, es la del
entendimiento del desarrollo del corazén, y el
de la etiologia de algunas cardiopatias congéni-
tas. El camino se inici6 con el reconocimiento
de los sindromes, después se describid su es-
pectro, se hicieron estudios epidemioldgicos y
otros estudios apoyados en los clasicos de Mall
y Streeter y la biologia molecular permitio la
correlacién genético-fenotipica y el compren-
der la historia natural.

Dos sindromes representan los logros mas sig-
nificativos del estudio genético, el primero fue
la trisomia 21 y el segundo la delecion 22g11.2
cuyo fenotipo fue reconocido a finales de los
afios 70 y hasta la Ultima década del siglo XX se
pudo comprobar la causa, una microdelecion en
uno de los cromosomas del par(ZR). 6). Este
grupo de pacientes muestra un espectro franca-
mente amplio donde sobresalen la facies, tras-
tornos del lenguaje, del aprendizaje, algunos con
psicosis y con cardiopatias troncoconéfes.

Las asociaciones médicas, asumiendo el papel de
difundir los aspectos importantes de la biologia
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molecular y su impacto, han publicado criterios
diagnésticos para enfermedades que se transmi-
ten genéticamente, tal es el caso de la cardiomio-
patia hipertréfica, sindrome del QT largo y el sin-
drome de Marfan. Es evidente por todo lo
expresado, que la difusion de estos aspectos sera
cada vez mas amplia pues son varios los sindro-
mes que involucran al corazoén en los que se ha
comprobado su etiologia.
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Delecién

Fig. 6. Se muestra un esquema de un par de
cromosomas uno de ellos integro y el otro no tiene una
porcién que esta ausente por microdelecion.
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