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Breve perspectiva historica de las cardiopatias
congénitas en el mundo y en México

Carlos Alva Espinosa*

RESUMEN

Si bien la sospecha de las enfermedades congénitas del corazdn se conoce desde hace varios siglos, el nacimiento de la car-
diologia pediatrica como disciplina médico-quirurgica tiene apenas 70 afios. Desde entonces, el conocimiento, los avances
diagndsticos y tecnoldgicos y la infraestructura hospitalaria han crecido exponencialmente, produciendo mejores resultados.
En la actualidad, el 85% de los enfermos que nacen con cardiopatia congénita alcanzan la vida adulta y, por primera vez, el
numero de adultos con cardiopatia congénita supera al de los nifios. Esta revision es una perspectiva histérica del tema, de lo
ocurrido en el mundo y en nuestro pais. Finalmente, se plantea la situacion actual en ambos escenarios.
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ABSTRACT

Despite that the suspicion of congenital heart disease has been known for several centuries, the birth of pediatric cardiology as
a medical-surgical discipline is just 70 years old. Since then, knowledge, advances in diagnostics, technology and hospital infra-
structure has been growing more and more rapidly producing better results. At present, 85% of patients born with congenital
heart disease reach adulthood and for the first time adults with congenital heart disease outnumber children. This revision gives
a historical perspective and presents the current situation of congenital heart disease in our country and in the rest of the world.

Key words: Congenital heart disease, history, adults with congenital heart disease.

Si bien, gracias al descubrimiento de inscripciones y figu-
ras de las culturas egipcia y persa, sabemos que el signo
de cianosis —una manifestacion fundamental de un impor-
tante grupo de cardiopatias congénitas— se conoce desde
hace cinco mil afios, no fue sino hasta mediados del siglo

XX que el estudio sistematizado de las cardiopatias con-
génitas se hizo por primera vez. En 1947, Helen B Taussig
publico su libro Congenital malformations of the heart,*
dando inicio formal al estudio de las cardiopatias congé-
nitas. No obstante, diversos autores habian realizado ya,
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aunque de forma aislada, notables avances. A ellos nos
referiremos ahora, antes de volver al nacimiento de la car-
diologia pediatrica.

PRECURSORES

El italiano Alessandro Benedetti (c.a. 1420-1525) fue el
primero en describir la dextrocardia, mientras que Giulio
Aranzio (1539-1619) descubrid el conducto arterioso per-
meable en el feto. En pleno Renacimiento, Leonardo da
Vinci realizé en su Quaderni d’ Anatomia (1513) un nota-
ble dibujo donde se observa y sefiala una comunicacién
interauricular. La tetralogia de Fallot, una cardiopatia con-
génita clasica, tiene una historia peculiar. Realmente —y
en esto existe acuerdo uniforme— esta malformacién fue
descrita por primera vez por Niel Stensen en 1672; luego
vendrian las descripciones de Edward Sandifort (1777),
William Hunter (1784), Farre (1814), Peacock (1866) y
Roger (1879) con los mismos hallazgos de estenosis pul-
monar, comunicacion interventricular, cabalgamiento de
la aorta e hipertrofia del ventriculo derecho. No fue sino
hasta 1888 que Etienne-Louis Arthur Fallot escribié su
brillante monografia de la Maladie Bleue.? Uno no pue-
de dejar de preguntarse qué fue lo que hizo que de este
trabajo de Fallot su nombre se acuiiara como epénimo in-
discutible de la enfermedad. La respuesta se encuentra en
la correlacién. Fallot hizo por primera vez la correlacién
entre los hallazgos anatdmicos y los datos clinicos. La co-
rrelacion es uno de los ejes en los que gravita el ejercicio
de la medicina. Sin duda, el trabajo de Fallot desperto la
atencién de los clinicos de la cardiologia y la pediatria.

LOS PRIMEROS HOSPITALES

Los primeros hospitales pediatricos donde se gestaria la
cardiologia pediatrica fueron The Hospital for Sick Chil-
dren fundado en el afio de 1852 en Londres, The Children’s
Hospital of Philadelphia en 1855 y The Children’s Hospi-
tal of Boston en 1869. Para tener una idea de cudl era el
estado del conocimiento en cardiopatias congénitas a fi-
nales del siglo XIX, es util sefialar que de la extensa obra
de William Osler, titulada The principles and practice of
medicine (1892), sélo cinco paginas fueron dedicadas a
las cardiopatias congénitas; en uno de sus parrafos, Osler
resumié el estado que guardaba la medicina en ese en-
tonces en relacion con las cardiopatias congénitas: «Dado
gue en una gran proporcion las cardiopatias congénitas
son incompatibles con la vida y que en las restantes, nada
puede hacerse para corregir el defecto o incluso mejorar
los sintomas, su interés clinico es limitado».?

NACIMIENTO DE LA CARDIOLOGIA
PEDIATRICA Y DEL ESTUDIO

SISTEMATIZADO DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Cuando, en 1938, Robert E Gross realizd con éxito la pri-
mera ligadura del conducto arterioso permeable,* se ini-
cié el tratamiento quirdrgico de las cardiopatias congéni-
tas. El afo de 1944, en plena Segunda Guerra Mundial,
seria el parteaguas y nacimiento de la cardiologia pedia-
trica. En este afio, Helen Brooke Taussig traté en vano de
convencer al ya famoso Gross para que efectuara una fis-
tula entre la aorta y la pulmonar en una nifia ciandtica con
tetralogia de Fallot, y entonces recurrié a Alfred Blalock,
un cirujano pediatra quien acepté el reto y logré producir
un cambio espectacular en la enferma mediante la reali-
zacion de la primera fistula sistémico-pulmonar, que a la
fecha es todavia la mas conocida y empleada con el nom-
bre de Blalock-Taussig.® Helen, que padecia hipoacusia,
fue capaz de fundar en Boston el primer servicio formal
de cardiologia pedidtrica; ademas, publicd su libro Con-
genital malformations of the heart, al que hicimos refe-
rencia al inicio de este capitulo. Este libro tiene el mérito
de presentar las cardiopatias congénitas con un enfoque
anatomoclinico en el que se incluyen interesantes radio-
grafias de térax. Es justo mencionar que Maude E Abbott
habia ya hecho un extraordinario trabajo de coleccién y
clasificacion de mas de mil piezas anatdmicas con lesio-
nes congénitas cardiovasculares. Este trabajo fue publi-
cado con el titulo de Atlas of congenital cardiac disease
en 1936. Este atlas fue el precursor anatémico del trabajo
de Helen Taussig, quien muriera a consecuencia de las le-
siones producidas por un auto que la atropellé en 1986.
Irénicamente, una mujer que tanto hizo por promover el
desarrollo de la ciencia y la tecnologia en el campo de la
medicina fallecid por un producto del avance tecnoldgico.

También en el afio de 1944, se realizd la correccién
quirdrgica de la coartacion de la aorta. Fueron el mismo
Gross en Boston y Crafoord en Suecia quienes, de mane-
ra independiente, obtuvieron la liberacién quirurgica de
la coartacién.® En 1931, un joven residente, John Gibbon,
en Boston, inicio la elaboracién de una idea: la maquina
de derivacion cardiopulmonar. Serian necesarios casi 20
afios para la cristalizacion de ese proyecto, segin él mis-
mo narrd en su biografia. En 1953, se utilizé por primera
vez la bomba corazén-pulmén de Gibbon para realizar la
correccion quirdrgica de una comunicacion interauricular
bajo vision directa. Este seria el principio de la correccidn
quirurgica no sélo de los defectos congénitos del corazén,
sino de toda la patologia cardiovascular. Walter Lillehei
habia realizado ya varias operaciones en nifios mediante
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circulacién cruzada, empleando como bomba y oxigena-
dor el corazén y pulmones de alguno de los progenitores
de los enfermos;’ una version dice que Lillehei fue inspira-
do por el 6leo de Frida Kahlo titulado «Las dos Fridas»; sin
embargo, Lillehei no confirmd esa versién. De cualquier
forma, el perfeccionamiento de la bomba de circulacidn
extracorpodrea junto con las técnicas de hipotermia pro-
funda logrados en la década de los sesentas por Moriy
Brian Barratt-Boyes de Nueva Zelanda, permitieron los
mejores resultados. A John Kirklin se debe una depurada
técnica quirurgica y la creacion de las unidades de cuida-
dos intensivos postoperatorios. En éstas, por primera vez
se hizo un manejo racional y objetivo del enfermo. Me-
diante la utilizacion de multiples catéteres colocados al fi-
nal del acto quirurgico, fue posible medir y monitorear en
la terapia intensiva las distintas variables hemodinamicas
del paciente operado.

La primera angiocardiografia periférica realizada en ni-
fios fue obra de Castellanos, Pereiras y Garcia en 1937.8
Los tres trabajaban en La Habana; sin embargo, su traba-
jo no tuvo una amplia difusion. Fue en 1947 que Ignacio
Chavez, Dorbecker y Celis® efectuaron un estudio cuida-
doso, tanto en su ejecucion como en su interpretacion, de
las angiografias selectivas en enfermos con cardiopatias
congénitas y adquiridas en la Ciudad de México. Este tra-
bajo fue presentado en el Congreso Mundial, causando
un positivo impacto en la comunidad cardioldgica. Nota-
blemente, en 1953, los doctores Rubio Alvarez y Limén,
de México, realizaron por primera vez una valvulotomia
pulmonar durante el cateterismo cardiaco.® Estos cardié-
logos mexicanos emplearon la formacién de un arco con
una pequefia sierra al final del catéter para abrir la valvu-
la. Desafortunadamente, su trabajo no tuvo continuidad y
tendrian que pasar 26 afos para que JS Kan y colaborado-
res realizaran la valvuloplastia pulmonar con baldn, tal y
como la conocemos actualmente.!!

Desde el punto de vista formal, en 1957 se cred la sec-
ciéon de cardiologia de la American Academy of Pediatrics,
y en 1961, se estableciod el board o consejo para la espe-
cialidad de cardiologia pediatrica. Un importante avance
en el manejo del recién nacido con transposicion comple-
ta se lograria en 1966 con la septostomia auricular, idea
puesta en marcha por William Rashkind. Esta septostomia
sigue realizandose en todos los centros que manejan car-
diopatias congénitas. Entre 1970 y 1980, Hymann y otros
autores desarrollaron el manejo farmacoldgico del con-
ducto arterioso.* Mediante la utilizacién endovenosa de
las prostaglandinas E1 lo abrian, y con la indometacina lo
cerraban. Esto determind una disminucion significativa
de la mortalidad de los nifios con cardiopatias ductode-
pendientes, empleando prostaglandina E1, y de los pre-
maturos en insuficiencia cardiaca por conducto arterioso

permeable, usando la indometacina para ocluirlo. El con-
cepto de manejo farmacolégico del conducto arterioso
continua vigente.

CARDIOLOGIA INTERVENCIONISTA

Como se ha descrito, en 1953 fueron Rubio Alvarez y Li-
mon, de México, los pioneros; siguié en 1966 Rashkind en
Estados Unidos de Norteamérica. SC Park, en 1975, dise-
A6 un catéter navaja para realizar septostomia auricular
en nifios mayores de un afo, lo cual era una limitacion
del balén de Rashkind. En 1976, TD Kim logro el primer
cierre de una comunicacién interauricular en Boston. El
conducto arterioso permeable fue cerrado por primera
vez en 1967 por W Portsman; el propio Rashkind lo haria
en 1979. La primera valvuloplastia pulmonar con baldn
se hizo en 1982 por JS Kan. El abordaje de la coartacion
adrtica por cardiologia intervencionista en nifos se rea-
lizd por primera vez en 1979 por T Sos y colaboradores,
mientras que la primera valvuloplastia adrtica en enfermo
pediatrico fue efectuada por Lababidi en 1984. En 1985,
JE Locke realizé la valvuloplastia mitral pionera en nifios.

En 1994, se fundé la International Society for Adult
Congenital Heart Disease (ISACHD) con el objetivo de dar
seguimiento y tratamiento a los enfermos con cardiopa-
tias congénitas que alcanzan la vida adulta. En 2001, el
reporte de la American Heart Association estimo que el
85% de los niflos que nacen con cardiopatia alcanzan la
vida adulta y, por primera vez, el nimero de adultos con
cardiopatias congénitas supera al de los nifos.

En el afio de 2007, se fundd la World Society for Pedia-
tric and Congenital Heart Surgery (WSPCHS), que promue-
ve el registro, desarrollo y mejores resultados en la detec-
cién, prevencion y atencién de los nifios con cardiopatias
congénitas.

En 2012, el American Board of Medical Specialties
aprobd el establecimiento de una nueva subespecialidad
con necesidad de certificacion: Especialista en Cardiopa-
tias Congénitas del Adulto.

HISTORIA EN MEXICO

En 1944, se fundd el Instituto Nacional de Cardiologia. En
esta etapa, habia tres servicios clinicos: hombres, mujeres
y nifios. El primer servicio formal de cardiopatias congé-
nitas en nuestro pais se inaugurd en 1948 en el mismo
instituto. El jefe inicial fue Sergio Novelo; con él trabajo
Jorge Espino Vela. Relevantes médicos estarian relaciona-
dos con el desarrollo de la cardiologia en nifios: Rodolfo
Limdn y Victor Rubio participarian con la hemodinamia,
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mientras que Maria Victoria de la Cruz y Luis Mufioz con
la embriologia; Enrique Cabrera haria sus contribuciones
mundiales en electrocardiografia.

Actualmente, en el Instituto Nacional de Cardiologia,
en la jefatura clinica de cardiologia pediatrica se encuen-
tra el Dr. Alfonso Buendia, y en la quirurgica, el Dr. Samuel
Ramirez.

En el abordaje quirdrgico de las cardiopatias congéni-
tas fueron destacados Clemente Robles y Fernando Qui-
jano, quien efectuaria el primer cierre de conducto arte-
rioso en 1945, mientras que Ignacio Chavez y Espino Vela
hacian los primeros estudios sobre conducto arterioso
hipertenso. Clemente Robles hizo también la primera co-
rreccion quirurgica de la coartacion de la aorta en Méxi-
co en el afio de 1947, y el primer cierre de comunicacion
interauricular en 1956, en el Hospital de Jesus. En 1957,
Raul Baz cerrd por primera vez una comunicacion inte-
rauricular con derivacién cardiopulmonar en el Hospital
Militar. El Dr. Héctor Pérez Redondo fue el primer cirujano
cardiovascular del Instituto Mexicano del Seguro Social
en cerrar una comunicacioén interauricular, en 1958, en el
Centro Médico «La Raza», mientras que Mentor Tijerina
de la Garza inicié en 1959 la cirugia de corazén con bom-
ba en Monterrey.

Por otro lado, el Dr. Carlos Pérez Trevifio y el Dr. Alfredo
Vizcaino Alarcon iniciarian la primera consulta cardiolégi-
ca en nifios en el Hospital Infantil de México entre 1950 y
1960, y el inicio de la cirugia de corazdn en nifios en dicho
hospital lo realizé el Dr. Juan Luis Gonzalez Cerna.

HISTORIA EN EL INSTITUTO MEXICANO

DEL SEGURO SOCIAL

El primer servicio formal de cardiologia pediatrica ocurrio
junto con la fundacion del Hospital de Pediatria del Centro
Médico Nacional, ahora «Siglo XXI», en 1963. Su arranque
fue obra del Dr. Carlos Pérez Trevifio; con él colaboraron
y se desarrollaron Alfonso Gaxiola en electrocardiogra-
fia, Puente Ledesma, Arcelia Diaz Aralzo y Miguel Lopez
Cuellar en hemodinamia. En 1970, este primer servicio se
unio a la cardiologia de adultos y a la neumologia para
formar el Hospital de Cardiologia y Neumologia en el que
era Hospital de Enfermedades del Térax del Centro Médi-
co Nacional. Los cirujanos cardiovasculares pioneros del
Instituto Mexicano del Seguro Social fueron Héctor Pérez
Redondo, Ruperto Pérez Mufioz, Juan José Pérez Alvarez,
Rubén Argliero Sanchez, Xavier Palacios Macedo y Carlos
Esperanza, entre otros. En 1976, se fundo el Servicio de
Cardiologia Pediatrica en el Centro Médico «La Raza» a
cargo de Luis Quintero. El 19 de septiembre de 1985, el
Centro Médico Nacional fue severamente dafiado por un

terremoto. Durante su reconstruccion, el equipo de car-
diologia pediatrica de Arcelia Diaz Arauzo se unio al de
Luis Quintero en el Centro Médico «La Raza» durante sie-
te meses. En 1986, dicho equipo regresé al Centro Médico
Nacional. En 1989, se reinaugurd el Hospital de Cardiolo-
gia del Centro Médico Nacional «Siglo XXI»; la neumologia
permanecio en el Centro Médico «La Raza». En 1991, se
creo el Servicio de Cardiologia Pediatrica en el Hospital
de Pediatria del mismo «Siglo XXI», a cargo de Lidia Ro-
driguez. En 1995, el autor ocupd la jefatura del Servicio
de Cardiopatias Congénitas del Hospital de Cardiologia del
Centro Médico Nacional «Siglo XXI». En el afio 2011, El Dr.
Felipe David Gomez suplié al Dr. Alva por jubilacion.

SITUACION NACIONAL ACTUAL

En nuestro pais, contamos con 10 centros médico-quirur-
gicos especializados en la atencion para estos pacientes,
ocho de ellos ubicados en la Ciudad de México, uno en la
ciudad de Monterrey y otro en la ciudad de Guadalajara.
Desde luego, también se realiza cirugia de corazén de ni-
fos en hospitales privados en las ciudades mas importan-
tes del pais. Sin embargo, el nimero anual de cirugias no
cubre las necesidades minimas recomendadas. Calderény
colaborador®® estudiaron esto: «El promedio europeo de
intervenciones quirurgicas por cada milléon de habitantes
es de 62, lo que extrapolado a nuestro pais hablaria de la
necesidad de 6,386 intervenciones». Para cubrir este nu-
mero de operaciones, serian necesarios al menos 25 cen-
tros especializados en el diagnéstico y tratamiento de las
cardiopatias congénitas.

En 2008, se fundd en México la Asociacion Mexicana
de Especialistas en Cardiopatias Congénitas, en la que se
ha generado el Registro Nacional de Cirugia Cardiaca Pe-
diatrica (RENACCAPE). En un primer esfuerzo, se reporta-
ron 943 procedimientos quirurgicos en 880 pacientes rea-
lizados en un afio en siete hospitales de la Secretaria de
Salud.™ Este es el primer paso para un registro nacional
donde se incorporaran las otras instituciones de seguri-
dad social. Seguramente, la proxima universalizacion de
los servicios de salud impulsard no sélo el registro, sino
una mejor cobertura al creciente numero de enfermos
con cardiopatias congénitas.
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