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EDITORIAL

A proposito de las cardiopatias congénitas

Alfonso Buendia*
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tesen d estudioy tratamiento delosdefec-

tos congénitos del corazén han ocurrido
en los Ultimos 50 afios, hasido un avancerapido y
sostenido que cambi6 las expectativas de vida de
todos los afectados y favorecio la formacién de
grupos médicosen torno aellos paraprocurarlesel
manegjo mas adecuado. En los comienzos de esa
época € manegjo de los pacientes correspondia a
cardiologos, embridlogos y anatomistas que se
dedicaban a estudio y clasificacién delas cardio-
patias pero que bien poco podian of recer paracam-
biar la historia natural que dividia a aquellos que
no sobrevivirian ala etapa neonatal o de lainfan-
cia Lacirugiapaiativay despuéslacirugiaabier-
ta demostraron que podian cambiar la historia na
turd demuchosdedlosy entonceslasingtituciones
se dedicaron a cuidado de ellos, favoreciendo la
ensefianza, |a especializacion y sobre todo la for-
macién de grupos que trabgjaran con esamision.*?
La clinica, el electrocardiograma y €l estudio
radiol 6gico de térax permiten identificar las ca-
racteristicas mas representativas de la cardiopa-
tiacon lo cual se clasifica, despuésla estructura
cardiaca se estudia de manera secuencial con la
ayuda del ecocardiograma que nos permite ob-
servar el cémo, el quéy dénde delas conexiones
del corazon.
El cateterismo con finesdiagndsticosse utilizapara
completar lainformacion delas caracteristicasana
tomicas de algunas cardiopatias como ocurre con

I 0s cambios mas importantes y trascenden-

lacirculacion pulmonar delaatresiapulmonar con
comunicacion interventricular. Su carécter inter-
vencionista con indicaciones precisas en obstruc-
ciones sigmoideas, atrioventriculares, vasculares
y septales son hoy diasus mejores atributos por los
resultados satisfactorios, con bgja morbimortali-
dad, tiempo de estancia breve y un periodo de re-
cuperacion igualmente corto. El utilizar este méto-
do parad tratamiento de nuestros pacienteshasido
benéfico para todos, los dispositivos utilizados se
han aplicado alos nifios con menores recursos, si-
tuacion que determind que tanto € grupo quirdr-
gico como e médico se enfocaran en € mangjo
perioperatorio de cardiopatias complgas 'y obtu-
vieran una experiencia tal, que la mortdidad ha
disminuido de manera significativa.

Otro método que también nos provee de infor-
macion en cuanto ala anatomiay la funcién es
la resonancia magnética cuyo advenimiento ha
sido de lo mas (til y pronto habra de asociarse
con el grupo de médicos intervencionistas.

De ser necesario contamos con laval oracion, ma-
nejo y tratamiento electrofisiolégico. La electro-
fisiologia en nifios muestra avances importantes
en el estudio de pacientes, por un lado latecnolo-
gia ha hecho estos procedimientos més eficaces,
por el otro, las habilidades para este tipo de estu-
dioy tratamiento se han favorecido mediante pro-
gramas de ensefianza en lamateria. El acceso ve-
noso con catéteres de diametro adecuado permite
el mapeo de estos pacientes, no es infrecuente la
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asociacion en cuanto amanejo del electrofisiolo-
go pediatra con € cirujano o con €l intervencio-
nista durante el cierre de defectos.

El desarrollo del proyecto del genoma humano
ha permitido un avance rgpido del conocimien-
to en genéticay siendo las cardiopatias las mal-
formaciones maés frecuentes, hoy sabemos que
hay genes responsables en |la patogénesis de
muchos defectos cardiacos, se conocen genes
en defectos del septum anivel atrial, en latabi-
cacion atrioventricular, persistenciadel conducto
arterioso, aorta bivalva, coartacion de la aorta,
en alteraciones troncoconales, en cardiomiopa-
tias etc. Mas del 30% de | as cardiopatias congé-
nitas se asocian a malformaciones extracardia-
cas esto incluye a un numero importante de
sindromes que deben ser estudiados de manera
integral, el estudio se inicia en muchos casos
desde la etapa fetal. En el siglo pasado los des-
cubrimientos en genéticamas sobresalientesfue-
ron: latrisomia 21 que se acompariaen cercadel
50% de los casos de cardiopatia congénitay el
sindrome de microdelecidn 22g11 que tiene dos
expresiones clinicas, € sindrome cardiovelofa-
cial olasecuenciaDiGeorge, latécnicade FISH
nos permite observar una ausencia puntual res-
ponsable del sindrome. Ya hay un buen nimero
de pruebas moleculares que nos permiten con-
firmar lasospechacinica, como ocurreen €l sin-
drome de Williams, Noonan, Kabuky y Marfan
entre otros. El diagndstico integral esimportan-
te, el asesoramiento genético necesario ante los
riesgos derecurrencia.®*

L as cardiopatias congénitas son |as mas frecuen-
tes de las malformaciones, su deteccion es tan
temprana que involucra a aquellos que estudian
al feto durante su crecimientoy desarrollo. El diag-
nostico prenatal se realiza con més frecuencia, €l
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estudio delamadre gestante es cadavez més pre-
Ciso, se estudian €l crecimiento del feto, se pue-
den observar ateraciones en laformacion de mu-
chosdesusérganosy sistemas, y € corazénno ha
sido gjeno a este avance, se observan las camaras
cardiacas, su tamarfio, sSimetriay conexiones con
bastante precision desde la semana 15 de gesta-
cion. El observar ateraciones en la formacion
cardiaca, permite ahondar en cada caso mediante
técnicas citogenéticas que establecen € diagnds-
tico integral que da lugar al asesoramiento y en
paises de Europa, determinaque 30% de esasges-
taciones se interrumpan con dos caracteristicas
importantes, laprimeraque cercadel 50% deellos
tienen anomalias asociadas y en € 50% de esos
casos la cardiopatia era complgja.

De los casos que continGian con la gestacion un
10% fallecein utero y cerca del 50% lo hace en
periodo del recién nacido aun a pesar de cirugia
temprana o de cateterismo intervencionista. Del
grupo total sobrevive ala etapa del recién naci-
do sblo el 30%. Lamortalidad es principalmen-
te por la complejidad de la cardiopatia, por la
asociacion con defectos en otros niveles y por
anomalias cromosdmicas.®

El resultado del esfuerzo de muchos y de todo
este tiempo esla presencia de adultos con cardio-
patia congénita tratada que aumenta dia a diay
requi eren de grupos especializados para su mane-
jo, € manejo no es sdlo la curacion de secuelas o
la reparacion de técnicas ya en desuso, la labor
debeir més alla de todo esto, hay que desarrollar
y colaborar en el conocimiento de esta especiali-
dad queyano esdel cardidlogo pediatra, hay que
buscar como este grupo que crece de manera ex-
ponencial debe ser integrado a la sociedad, en
estado de salud, rehabilitado y con capacidad para
desarrollarse y ser productivo.®
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