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Manegjo de las cardiopatias congénitas. Estado del arte

Alfonso Buendia Hernandez,* Guillermo Gloss**

La cardiologia pediatrica es una de las subes-
pecialidades con mayor desarrollo en los Gltimos
50 afios. Su historia nos muestra que el punto
de partida fue el conocimiento de la anatomia
de las cardiopatias congénitas, se estudio su fi-
siopatologia, se logré unificar los criterios para
establecer una secuencia en su clasificacion y
estudio y de ahi arranca la etapa de la cirugia,
primero extracardiaca, y luego la reparacion de
las lesiones intracardiacas, hasta llegar hoy en
dia a tener un procedimiento quirdrgico para cada
grupo de cardiopatias. La morbimortalidad en la
edad infantil en los primeros afios fue del 80%,
hoy no debe rebasar el 10%. El cateterismo pasé
de ser diagnéstico a tener un papel terapéutico,
forma parte del manejo de muchos pacientes y
colabora para completar su tratamiento con la
cirugia. La evolucién favorable se debe a varios
factores, el diagnostico se hace tempranamen-
te, lo cual permite ofrecer el tratamiento en el
momento mas oportuno y en las mejores condi-
ciones, el cuidado de los pacientes es en extre-
mo cuidadoso antes, durante y después de cual-
quier procedimiento. Los pacientes reciben tra-
tamiento encaminado al largo plazo y con la mira
de que tengan una sobrevida en las mejores
condiciones. La biologia molecular es un nuevo
horizonte que nos provee de informacién sobre
la etiologia de un buen ndmero de cardiopatias
y Sus asociaciones sindromaticas.

Summary

MANAGEMENT OF THE CONGENITAL HEART DISEASE:
STATE OF THE ART

Pediatric cardiology has shown an important
development in the last 50 years, the first era was
the knowledge of the anatomy of congenital heart
defects, then it came the understanding of patho-
physiology, the third era is therapeutic and is
surgical, the first years with high mortality, but
after successful cardiac management in infancy
it is less than 10% in complex cardiac defects.
Catheterization was useful as a diagnostic tool,
nowadays it's used therapeutically, and with good
results and in some cases surgery and interven-
tional catheterization are used together in the
benefit of patients.

All the advances in this field resulted form multi-
disciplinary progresses, among which one may
distinguish the better knowledge of pathology,
improvement in pre, trans and post operative
assessment and management and progress in
operative management. Finally, the understand-
ing of the heart of a child, based in a number of
investigative methods to clarify cardiac develop-
ment, and the molecular biology that will help us
to understand the syndromatic associations.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Delecion de cromosomas. Asociaciones sindromaticas.
Key words: Congenital heart disease. Chromosome deletion. Syndromatic associations.

Introduccién
ascardiopatias congénitastienen un espec-
tro amplio de malformacionesquevan des-
de los defectos simples hasta aquéllos con
asociaciones multiples que determinan complgji-
dad y entrafian severidad del cuadro clinicoy di-
ficultades en € mangjo y el tratamiento. Los de-
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Correspondencia:

fectos pueden abarcar las estructuras intracardia-
cas o las extracardiacas y en ocasiones ambas es-
tan involucradas. Las cardiopatias congénitas se
acompafian de malformaciones en otros érganos
y sistemas en por lo menos el 25% de los casos.!
Lahistoriadelacardiologiapediétricanos mues-
tra que durante los primeros afios los esfuerzos
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Fig. 1. Se muestran en esta figura algunos de los eventos mas importantes y trascendentes en la historia de la cardiologia pediatrica
y cémo el desarrollo continda en este nuevo siglo en todos los campos, pero en especial en el de la etiologia de las cardiopatias

congeénitas.

se encaminaron a conocimiento de la anatomia
de las cardiopatias congénitas, la clinica se hizo
mas precisa a analizar las manifestaciones cli-
nicas delos diferentes defectos, se hicieron mul-
tiples esfuerzos por agrupar y clasificar alascar-
diopatias de acuerdo a sus manifestaciones
clinicasy a su anatomia.?

El momento de lacirugiallegé con €l cierre del
conducto arterioso en 1938 por el Dr. Robert
Gross, seguido de la cirugia de coartacién de la
aorta en 1944 por Clarence Crawford. En ese
mismo afio, alas cardiopatias congénitas con hi-
poflujo pulmonar les cambi6 su historia natural
cuando €l binomio entre una cardiologa pediatra
y un cirujano cardiovascular decidieron conec-
tar laarteriasubclaviaizquierdacon laramapul-
monar ipsilateral, esta conexion es la fistula de
Bla ock Taussig, eponimo de suscreadores. Hasta
esemomento lacirugiaeraextracardiaca, correc-
tiva para el conducto y la coartacién y paliativa
paralatetralogiade Fallot, |os afanes se encami-

naron a la reparacion de los defectos intracar-
diacosy esto selogré conlaayudadelacircula
cion extracorpdrea. Asi, una a una, de las dife-
rentes cardiopatias fue tratada quirdrgicamente,
en un principio la morbimortalidad era alta, €l
disminuir estas tasas se logré cuando los equi-
pos médi cos trabajaron en conjunto, la sobrevi-
da en general de todos aquellos con cardiopatia
cambi 6 de un 20% amés del 90% en los dltimos
anos del siglo pasado®* (Fig. 1).

El conocimiento de la fisiopatologia de las car-
diopatias congénitas, permiti6 establecer el mo-
mento oportuno de la cirugia; un gjemplo es la
hipertension arterial pulmonar en los defectos
septalesy €l conducto arterioso, se sabe cuando
intervenir, antes de enfrentar las resistencias fi-
jasqueimpediran laregresion delahipertension
pulmonar. Las diferentes técnicas quirdrgicas
permiten hoy tratar con la misma técnica, car-
diopatias diversas como ocurre con lacirugiade
Fontan o el trasplante cardiaco. Se ha estableci-
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do sobrelabase delaexperienciael tipo de ciru-
gia mas conveniente en casi todas las cardiopa-
tias, un giemplo es la tetralogia de Falot, hoy
diala correccion tempranase prefierealapalia-
tivaen vistadelos buenosresultadosdelosdife-
rentes grupos, y seevitaasi € exponer a pacien-
te a varios procedimientos quirdrgicos.®

El desarrollo de la cardiol ogia pediatrica permi-
ti  establ ecer laconducta més conveniente cuan-
do estamos ante un nifio con cardiopatia congé-
nita, hoy dia, en un buen nimero de cardiopatias,
se prefiere €l beneficio de la cirugiatemprana o
con carécter correctivo en un solo tiempo, en lu-
gar de operaciones en varios estadios. Cuando
se manifiestala cardiopatiaen el periodo del re-
cién nacido habitualmente es una emergenciay
aqui hay dos tendencias principales, en una de
ellas el tratamiento solo es paliativo, como cuan-
do serequiere de unaviaaternaparamejorar €l
flujo pulmonar o cuando hay obstruccion del
corazénizquierdo, laotratiene cardiopatias cuyo
tratamiento es sdlo correctivo como ocurre en la
conexion andmala total de venas pulmonares o
en latransposicion completade las grandes arte-
rias, que debe ser tratada en las primeras dos se-
manas de vida para cambiar su historia natural.
En las siguientes etapas de la vida, como en la
infancia, el tratamiento delamayoriadelas car-
diopatias tiene carécter electivo basandose en €l
conocimiento de la historia natural de cada una
de ellas. Los avances de la tecnologia en estos
ultimos afios tienen un papel muy importante en
€l manejo de estos pacientes, pues nos ha permi-
tido un mejor conocimiento de lapatologia, ade-
maés |os cambiosimportantes en el manejo delos
pacientes antes, durante y después de lacirugia.
Unidades de terapia son hoy dia, un sitio impor-
tante y trascendente en el tratamiento de estos
pacientes. La estrategia de mangjo tiene varias
metas, mejorar lasobrevida, disminuir lamorbili-
dad y proveer lamejor calidad deviday esto solo
se logra con un trabajo de conjunto abierto a las
mejoras en el manejo del paciente con cardiopatia
congénita.®

El estudiar alas cardiopatias de una manera se-
cuencial, sobre la base de las conexiones entre
los diferentes componentes del sistema, 10s va-
sos, las auriculasy los ventricul os, permiti6 en-
tre otras cosas, €l reconocer entre lalesion prin-
cipal y sus asociados, permitié clasificar a las
cardiopatias congénitas para un abordaje méas
sencillo sobre la base de su mecanismo fisiopa-
tol 6gi co responsabl e de sus manifestaciones cli-
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nicas. Sobre esta base, que es anatomofuncio-
nal, es que se lleva a cabo €l tratamiento quirdr-
gico de las diferentes cardiopatias. Un gjemplo
del conocimiento de lafisiopatologia de las car-
diopatias congénitas es cuando se asocia la hi-
pertension arterial pulmonar, se sabe € momen-
to mas adecuado para proponer la cirugiay asi
evitar la progresion de la hipertension, en algu-
nos casos, aunque la cirugia sea temprana, las
crisis hipertensivas pulmonares se manifiestan en
el postoperatorio y cuando el tratamiento se ha
retrasado por cualquier causa en launidad de te-
rapia intensiva se debe estar preparado para su
mejor manejo que hoy dia es un reto.”

L a deteccién temprana de pacientes con cardio-
patia congénita idealmente debe involucrar a
feto, la evaluacion puede hacerse a partir de la
semana 18 de gestacion y el ultrasonido fetal da
informacion muy adecuada de las dimensiones
del corazon fetal, de su funcion y ya hay ele-
mentos marcadores en otras partes de su econo-
mia gque nos informan de asociaciones de carac-
ter sindromético.

Cuando laecocardiografiafetal proveeinforma-
cion de cardiopatia, seiniciaun proceso quetie-
ne como metafavorecer las mejores condiciones
parael nacimiento, eslo mas conveniente que el
nacimiento sea atendido en un hospital con ser-
vicio de cardiologia pediatrica, sobre todo si se
trata de cardiopatias graves que requieren de
manejo al nacimiento, un buen ejemplo es el co-
razon izquierdo hipoplésico. Otras de las venta-
jasdel diagndstico temprano esparaaguellos con
cardiopatia dependiente de la permeabilidad del
conducto arterioso, ya contamos desde hace una
década con la prostaglandina E1, este medica-
mento asegura la permeabilidad del conducto y
con ello se mantiene flujo hacia los pulmones.
El manegjo del recién nacido hoy dia incluye €l
colocarlos en unidades de terapia intensiva, en
ocasiones es conveniente el intubarlos, control
térmico estricto y todo ello permite mantener €l
equilibrio &cido bésico con la finalidad de que
Ileguen en las mejores condiciones a cirugia.

El ecocardiogramaes el procedimiento diagnos-
tico mas Util para confirmar las sospechas clini-
cas, en el periodo del recién nacido nos permite
tomar decisionesde caracter terapéutico que pue-
den tener caréacter paliativo y en ocasiones hasta
correctivo, del primer ejemplo tenemosalatrans-
posicion completade | as grandes arterias con un
defecto septal atrial insuficiente parapermitir una
mezcla adecuada a ese nivel, por medio del eco-
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cardiograma se puede realizar una septostomia
con balén en la cuna o en la sala de hemodina-
mica. En obstrucciones valvulares, sobre todo
pulmonar, llega a tener carécter correctivo.

La hemodinamica tiene ahora un papel terapéu-
ticoy cada vez se utiliza menos con miras diag-
nosticas, se inicid con la dilatacion de vévulas
sigmoideas, luego el abordaje de estrechecesvas-
culares, laembolizacion y después el cierre me-
diante dispositivos del conducto arterioso, de la
comunicacion interauricular, del foramen ovale
y de algunos tipos de comunicacion interventri-
cular. Una contribucién importante de la hemo-
dindmica ha sido €l papel alternativo que tiene
en el tratamiento de algunas cardiopatias, sobre
todo aquellas ya tratadas quirdrgicamente y de
lacual sdlo daremos dos gjemplos, en laemboli-
zacion de la circulacion colateral en la atresia
pulmonar con comunicacion interventricular, o
en el dilatar y colocar un stent en la confluencia
de una fistula sistémico pulmonar y las ramas
pulmonares. Laablacion con radiofrecuenciaha
venido a resolver un problema importante que
son las taquicardias supraventriculares y este
método haresultado ser (til pues no se requiere
de medicacion.®®

Unavez que el diagnostico se hubo refinado, si-
guio6 € tratamiento quirdrgico oportuno, con la
técnica mas adecuada, como cuando se escoge
la via abordaje con la finalidad de que sea lo
menos trauméticacomo ocurre con laviatransa-
trial en lareparacion de latetralogia de Fallot o
como cuando se evita suturar o trabajar por don-
de estéan las vias de conduccion con lafinalidad
de evitar €l blogqueo atrioventricular. La cirugia
hoy diapuede ser paliativa, fisiol dgica, anatémi-
cay el trasplante cardiaco. En lo que respecta a
la paliativa, ésta generalmente se relaciona con
el hipoflujo o con el hiperflujo pulmonar, en el
primer caso laviaalternaatravés de unafistula
sistémico pulmonar mejora las condiciones de
los pacientes, la unifocalizacion en los casos de
atresia pulmonar con comunicacion interventri-
cular ha demostrado ser un método Util en nues-
tros pacientes como un paso o tras varios pasos
quirdrgicos hasta el momento de unir la pulmo-
nar con el continente ventricular, esta patologia
permite en ocasiones €l asociar el manejo me-
diante cateterismo intervencionista para ocluir
mediante embolismos algunas colaterales y asi
contribuir al tratamiento de estos pacientes. La
cirugiafisiol0gica esta indicada en cardiopatias
graves en las cuales hay hipoplasia o ausencia
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de una cavidad ventricular, estd encaminada a
separar las dos circulaciones, aasegurar un flujo
del ventriculo sistémico sin obstruccionesy adar
circulacién a lecho vascular pulmonar median-
te una fistula sistémico pulmonar. Y la cirugia
de Fontan que con sus modificaciones ha resul-
tado ser unaalternativa en pacientes que no pue-
den ser sometidos a cirugia correctiva, la selec-
cion de los pacientes con cirugia de Fontan debe
ser muy estrictaen vistade la serie de complica-
ciones que se pueden presentar a corto, mediano
y largo plazo. La correccion anatémica es aque-
Ilaque dgjaalosdos ventriculos sin obstruccion,
con una saturacion periférica y una perfusion
pulmonar dentro de limites normales. Los g em-
plos van desde una comunicacion interventricu-
lar con o sin coartacion, hasta cardiopatias del
tipo del tronco comun, la transposicién en cual-
quiera de sus modalidades puede ser reparada
mediante la técnica de Jatene con buenos resul -
tados a largo plazo. Otro grupo de cardiopatias
gue pueden ser tratadas quirdrgicamente en el
primer afio de vida corresponde a la tetralogia
de Fallot, que no requiere necesariamente de ci-
rugia paliativa previa. El trasplante cardiaco se
utiliza en edades tempranas y alin enfrenta pro-
blemas éti cos, médi cos e inmunol 6gicos que de-
ben ser resueltos.

Un control transoperatorio es muy importante
como sucede con la anestesia que tiene un papel
trascendente, pues controlatodos|os parametros
hemodinamicos durante la cirugiay se usan los
medi camentos necesarios para mantener un equi-
librio hemodinamico, los oxigenadores son cada
vez mas pequerios, con un manejo sencilloy per-
miten el que se operen nifios hasta de 1,500 g
ademas de que fragmentan menos las células
formes de la sangre, asi la circulacion extracor-
poreapuede prolongarse sin complicar al pacien-
te, todo esto dio como resultado un aumento en
lasobrevidaen el postoperatorio inmediato, ade-
mas, laproteccién miocardicay cerebral ocupan
un lugar preponderante en las medidas que hoy
dia se toman paratal fin.

El siguiente periodo, el postoperatorio también
ha cambiado y son varios |os elementos que han
contribuido en este proceso, uno de ellos es €
conocimiento de lafisiopatologia del comporta-
miento y de las complicaciones postoperatorias,
lo que permite un manejo de caracter preventi-
VO, como ocurre en algunos recién nacidos que
requeriran entre otros, €l uso de la didlisis peri-
toneal y que salen de quiréfano con un catéter
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colocado paratal efecto. Otro avance es la eva-
luacién mediante ecocardiografia transesoféagi-
cadurante el procedimiento quirdrgico paraeva-
luar el desempefio hemodinamico del corazdn
tratado o en la unidad de cuidados intensivos
mediante el Doppler en busca de defectos resi-
duales, suficiencia valvular y funcién ventricu-
lar lo cual nos permite hoy dia, decidir latera
péutica o hasta una reoperacion antes de que las
condiciones miocéardicas se deterioren. Otrogran
avance son por supuesto |os nuevos medicamen-
tos que permiten el control de los procesos mor-
bosos que complican el postoperatorio como las
crisis hipertensivas y que hoy tratamos de ser
necesario con 6xido nitrico. Podemos decir que
€l tratamiento en esta etapa es mas etiol 6gico que
sintomatico, es por ello, mas selectivo.’

El mangjo en e postoperatorio incluye la evalua-
cion del estado ventilatorio mediante la monitori-
zacion delasaturacion de oxigeno, del PCO,, trans-
cutanea y capilar. Hay un buen nimero de
medicamentos con carécter inotrépico y vasodila
tador que se usan de acuerdo a cada caso. Uno de
los problemas mas frecuentes es € mango de la
hipertensién pulmonar, es importante estar preve-
nidos, por ello debe ser evaluada constantemente,
sabemos que casos presentaran crisis hipertensivas
y por elo € uso profilactico de vasodilatadores y
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tenemos que evitar cuaquier factor que desenca
denelacrisis, por ellolasedacion, laanagesay la
mejor oxigenacion de los tegjidos son metas a cu-
brir.

La cardiologia pediatrica ha mostrado cambios
muy importantes en los Ultimos 50 afios, el diag-
nostico clinico es cada vez mas temprano, en
muchos casosinvolucraalaetapafetal, el mane-
jo del paciente con cardiopatia permite mante-
nerlo en condiciones favorables en espera del
momento oportuno de tratamiento, €l tratamien-
tono sdlo esquirdrgico, ahorase hace en labora-
torio de hemodinamica con buenos resultados,
el tratamiento intervencionista forma parte del
armamentario terapéuti co con que contamos hoy
dia'y ademés colabora activamente con la ciru-
giaen muchas instancias que antes solo se solu-
cionaban con otra cirugia, la calidad de vida ha
mejorado notablemente y es importante ofrecer
alos pacientes el mejor tratamiento teniendo en
cuenta el crecimiento y desarrollo. La biologia
molecular es un campo nuevo de apenas unos
anos; sin embargo, ha comprobado la etiologia
de algunas cardiopatias, ademas de permitirnos
reconocer sindromes en nuestros pacientes que
requieren de un manejo multidisciplinario como
ocurre en lamicrodel ecién de unaregién de uno
de los cromosomas del par 22.%1
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