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MARCO TEORICO

ANTECEDENTES

GENERALIDADES

Las malformaciones congénitas en general representan en la actualidad una alta
incidencia en su presentacion. Entre el 3% y el 4% de todos los recién nacidos
presentan una malformacion importante al nacer, siendo las cardiopatias
congénitas las malformaciones més frecuentes y ocurriendo en el 0,5% al 1% de
los recién nacidos vivos, se dice que se produce -cardiopatia congénita
aproximadamente en 8 de cada 1000 nacidos vivos.*

Se define como cardiopatia congénita a toda anomalia estructural del corazén o
de los grandes vasos. Implica un tipo de defecto en la anatomia del corazén y de
los grandes vasos en el momento de nacer que son producidos como resultado de
alteraciones en las distintas fases del desarrollo embrionario del corazén

aproximadamente entre la 32 y 102 semana de gestacion.?

EPIDEMIOLOGIA

Las cardiopatias congénitas son la malformacién mas frecuente, segun el estudio
de prevalencia de los 10 defectos mas frecuentes, con una incidencia que se ha
estimado entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos, segun distintos autores,
siendo mucho mas alta en los nacidos muertos. ¢4

La prevalencia de las cardiopatias también varia con la edad de la poblacion
estudiada, habiéndose estimado en un 8 por 1000 antes del primer afio de vida y
en un 12 por 1000 antes de los 16 afios.® Alrededor del 25-30 % de los nifios con
cardiopatia congénita se presentan en el contexto de sindromes malformativos o

cromosomopatias.



La mortalidad por esta causa ha caido considerablemente en los ultimos afios,
debido a los avances en el diagnéstico, tratamiento quirdrgico y cuidados
postoperatorios’. Al mismo tiempo la edad de fallecimiento ha aumentado, lo que
supone un incremento de la supervivencia. El incremento de la edad materna en
los dltimos afios, junto con el mencionado aumento en la supervivencia de los
pacientes con cardiopatia congénita, muchos de los cuales llegaran a la edad
adulta y tendran descendencia (con el consiguiente aumento del riesgo de
recurrencia), puede suponer un aumento de la prevalencia de las cardiopatias

congénitas.

La distribucion porcentual de las distintas malformaciones cardiacas también varia
segun las distintas series y época de estudio. En general, la mas frecuente es la
ClV, que en algunas series supera el 60 %, seguida por la CIA, EP, ductus,
coartaciéon de aorta, defectos del septo atrioventricular, tetralogia de Fallot,
estenosis aértica y TGA.“® Un andlisis de 2257 pacientes con cardiopatia
congénita realizado en el Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional
Siglo XXI, mostré que la persistencia del conducto arterioso representé 20% de los
casos, situacion muy explicable por la altura a la que, con respecto al nivel del
mar, estd la Ciudad de México y zonas conurbadas; le sigui6é la comunicacion
interatrial (16.8%); comunicacion interventricular (11%); tetralogia de Fallot y
atresia pulmonar con comunicacion interventricular (9.3%); coartacion adrtica y
estenosis pulmonar (3.6%) respectivamente y la conexién anémala total de venas

pulmonares (3%).

Se desconoce con precision la prevalencia real de las cardiopatias congénitas
en nuestro pais; la informacion de la que se dispone acerca de la importancia y
repercusion de las malformaciones congénitas cardiacas se basa en las tasas de
mortalidad que en 1990, las ubicaban en sexto lugar, como causa de muerte en
los menores de un afo, pasando a ocupar el cuarto en 2002; se constituye como
la segunda causa de mortalidad a partir de 2005. En lo que corresponde a los

nifios entre uno y cuatro afos, de ser la novena causa en 1990, escal6 a la tercera



en 2002 y se mantuvo en ese lugar desde 2005. La mortalidad total de la
poblacion pediatrica menor de 10 afios fue de 15 548 pacientes desde 2004 hasta

2007, de los cuales, 83% corresponde a menores de un afio.’

Es importante conocer el nimero total de pacientes afectados con cardiopatias
congénitas y saber la frecuencia de cada una de las variantes. Las cardiopatias
congénitas tienen algunas diferencias regionales en su incidencia, pero en lo
esencial, son muy similares en paises Europeos, Estados Unidos y Canada.
Hoffman y colaboradores, reportaron que en Estados Unidos entre 1940 y 2002,
nacieron 1.2 millones de nifios con cardiopatia congénita catalogada como
“sencilla”, es decir pacientes que tenian una comunicacion interventricular o un
conducto arterioso de tamafio pequefio, estenosis pulmonar ligera, comunicacion
interatrial pequefa; 600 000 nifios con una cardiopatia “moderada” donde se
incluyd a pacientes con estenosis adrtica o pulmonar, coartacion aortica no critica,
comunicaciones interatriales amplias y finalmente, cerca de medio millén con una
cardiopatia congénita catalogada como “compleja” y que incluyé defectos de la
tabicacidon atrioventricular, formas complejas de comunicacién interventricular y
conductos arteriosos amplios, estenosis adrtica o pulmonar critica, coartaciéon
aortica severa. El porcentaje de supervivencia en nifios atendidos con cardiopatia
congénita simple o moderada fue de 75% a 80%; asi como de 40% para los que
tenian una cardiopatia compleja. En la actualidad, la supervivencia global de los
recién nacidos con cardiopatia congénita, se sitla en alrededor de 85%. Boneva y
colaboradores, describen una reduccién de 39% en la mortalidad relacionada a
cardiopatia congénita en el periodo de 1979 a 1997, lo que representd disminucién
de 2.5 a 1.5 por 100 000 habitantes. Ambos estudios, y otros mas, confirman que
con una atencion oportuna y adecuada, se incide de manera evidente en la

disminucién de la mortalidad en los pacientes con cardiopatias congénitas.™”



EMBRIOLOGIA

El desarrollo del corazén inicia en la 32 semana durante la gastrulacion, cuando
las células progenitoras del corazon migran desde el epiblasto a través de la linea
primitiva y se ubican en el mesodermo en dos regiones ovaladas a los lados del
nodo primitivo: Las &reas cardiogénicas. Las células de las &reas cardiogénicas
son inducidas por el endodermo subyacente por medio de BMP2, BMP4 y FGF,
las cuales activan los factores de transcripcion Nkx2.5, MEF-2 y GATA-4
responsables del inicio de la diferenciacion de dichas células a miocardiocitos.
Desde esa posicion, cuando se inicia la tubulacion (18 + 1 dia), las células
progenitoras del corazén migran en direccion cefalica, colocandose rostralmente a
la membrana bucofaringea y a los pliegues neurales, quedando sélo una pequefia
banda de mesodermo entre el primordio cardiaco y el borde rostral del embrion: el
septum transversum. Finalmente, se forma una zona en forma de herradura: la
herradura o mesodermo cardiogénico, caudal al septum transversum y rostral a la

membrana bucofaringea.®®?

Conforme ocurre la tubulacion, el mesodermo lateral se delamina formando dos
capas: La somatopleura y la esplacnopleura y entre ambas el celoma
intraembrionario. En la esplacnopleura, se forman pequefios islotes sanguineos
qgue coalecen y forman pequefios acumulos angiogénicos, precursores de los
primordios endocérdicos. Dorsal a los primordios endocardicos, las células de la
esplacnopleura forman el primordio miocardico e inician su diferenciacion a
miocardiocitos. Conforme progresa la tubulacion los primordios mioendocardicos
son desplazados en direccién ventro-medial y se van aproximando entre si.
Finalmente, los primordios mioendocardicos se encuentran en la linea media
ventral, se fusionan y forman un unico tubo mioendocardico: el tubo cardiaco
primitivo situado por delante del intestino primitivo y rodeado por el celoma
intraembrionario: futura cavidad pericardica. Entre el primordio endocardico y el
miocardico queda una gruesa capa de material amorfo extracelular: la gelatina

cardiaca o de Davis.*?



El miocardio del tubo cardiaco primitivo esta formado por 2 é 3 capas de células,
que han comenzado su diferenciacion en miocitos, con miofibrillas en su
citoplasma, que le dan ya una actividad contractil aunque aun no se haya iniciado
la circulacion. Este tubo cardiaco primitivo queda unido al intestino primitivo,
durante un corto tiempo, por una banda de mesodermo: el mesocardio dorsal, el

cual finalmente terminara por desaparecer.

Casi inmediatamente, el tubo cardiaco comienza a flexionarse hacia la derecha y
adelante, dando lugar a la formacion del asa bulboventricular (22 + 1 dia),
adoptando el tubo cardiaco una forma de “S”. En el extremo caudal, el asa
bulboventricular se continla con los atrios primitivos y estos a su vez con las
venas onfalomesentéricas en formacion. En el extremo cefalico, el asa bulbo-
ventricular se contindia con el primer par de arcos aérticos, que rodean por ambos
lados a la faringe primitiva y finalmente se conectan con las aortas dorsales. Si
bien es ampliamente conocido el mecanismo de flexion del asa bulboventricular
hacia la derecha y adelante, es aun muy controvertido que la produce y se ha
encontrado diferente patron de expresion de los genes d-HAND y e-HAND en las
ramas cefélica y caudal del asa. Otros factores que han sido relacionados con la
formacion del asa son Nkx2.5, MEF-2 y el &cido retinoico.

El resultado final de la formacién del asa en un corazén en forma de “S”, da como
resultado que la porcién mas caudal va a estar constituida por los atrios primitivos
(parte de los futuros atrios definitivos) que conforme se desarrolla el asa van a ir
guedando en posicion dorsal al asa y a la porcién de salida del corazén. Craneal
respecto a los atrios primitivos va a quedar el asa bulboventricular, cuya rama o
porcion caudal recibe el nombre de ventriculo primitivo (futura porcion trabeculada
del VI + tracto de entrada de ambos ventriculos). La rama o porcién cefalica del
asa se denomina bulbus cordis (futura porcion trabeculada del VD). Este bulbus
cordis se continda rostralmente con un nuevo segmento que aparece en esta

etapa: el conus cordis o cono (futuros infundibulos ventriculares), que conecta al
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asa con los arcos aorticos. La flexion hacia la derecha y adelante del asa va a ir
situando paulatinamente a los futuros ventriculos por delante de los futuros atrios,
y al futuro ventriculo derecho: adelante y a la derecha del futuro ventriculo
izquierdo. De manera simultanea con la formacion y torsién del tubo cardiaco
ocurre el proceso de migracion del tubo cardiaco y la cavidad pericardica en
direccion caudal, el cual es debido fundamental-mente al desarrollo del pliegue
cefalico, que lleva a la membrana bucofaringea, al corazén, la cavidad pericardica
y al septum transversum a un nivel mas bajo que la placa neural (futuro encéfalo),

después de una rotacion de 1800101112

El periodo critico en el desarrollo del corazén es el dia veinte hasta el cincuenta
después de la fecundacion. Ocurren muchos fenédmenos durante el su desarrollo y
la desviacion de tipo normal en cualquier momento puede producir uno 0 mas
defectos cardiacos. Dado que la division del corazon primitivo resulta de procesos
complejos, los defectos del tabique cardiaco son relativamente frecuentes, en

particular los del tabique ventricular.

ANATOMIA

El corazén es un érgano musculoso formado por 4 cavidades. Esta situado en el
interior del térax, por encima del diafragma, en la regién denominada mediastino.
Casi dos terceras partes del corazon se situan en el hemitorax izquierdo. El
corazoén tiene forma de cono apoyado sobre su lado, con un extremo puntiagudo,
el vértice, de direccion anteroinferior izquierda y la porcibn mas ancha, la base,
dirigida en sentido posterosuperior. La membrana que rodea al corazén y lo
protege es el pericardio, el cual impide que el corazén se desplace de su posicion
en el mediastino, al mismo tiempo que permite libertad para que el corazéon se
pueda contraer. El pericardio consta de dos partes principales, el pericardio fibroso
y el seroso. 19

1. El pericardio fibroso, mas externo, es un saco de tejido conjuntivo fibroso duro

no elastico. Descansa sobre el diafragma y se contintdia con el centro tendinoso del
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mismo. Las superficies laterales se continlan con las pleuras parietales. La
funcion del pericardio fibroso es evitar el excesivo estiramiento del corazon
durante la diastole, proporcionarle proteccién y fijarlo al mediastino.

2. El pericardio seroso, mas interno, es una fina membrana formada por dos
capas:

a. la capa mas interna visceral o epicardio, que esta adherida al miocardio.

b. la capa més externa parietal, que se fusiona con el pericardio fibroso. Entre las
hojas parietal y visceral hay un espacio virtual, la cavidad pericardica, que
contiene una fina capa de liquido seroso, el liquido pericardico, que reduce la

friccion entre las capas visceral y parietal durante los movimientos del corazon.

La pared del corazén esta formada por tres capas:
» Una capa externa, denominada epicardio, que corresponde a la capa visceral del
pericardio seroso.
* Una capa intermedia, llamada miocardio, formada por tejido muscular cardiaco.
» Una capa interna, denominada endocardio, la cual recubre el interior del corazén
y las valvulas cardiacas y se continla con el endotelio de los grandes vasos

toracicos que llegan al corazén o nacen de él.

El corazdn esta formato por 4 cavidades: dos superiores, las auriculas y dos
inferiores, los ventriculos. En la superficie anterior de cada auricula se observa
una estructura arrugada a manera de bolsa, la orejuela, la cual incrementa

levemente la capacidad de la auricula.*

1. Auricula derecha: Es una cavidad estrecha, de paredes delgadas, que forma el
borde derecho del corazén y esta separada de la auricula izquierda por el tabique
interauricular. Recibe sangre de tres vasos, la vena cava superior e inferior, y el
seno coronario. La sangre fluye de la auricula derecha al ventriculo derecho por el
orificio auriculoventricular derecho, donde se sitia la véalvula tricaspide, que recibe

este nombre porque tiene tres cuspides.
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2. Ventriculo derecho: Es una cavidad alargada de paredes gruesas, que forma la
cara anterior del corazon. El tabique interventricular lo separa del ventriculo
izquierdo. El interior del ventriculo derecha presenta unas elevaciones musculares
denominadas trabéculas carnosas. Las cuspides de la valvula tricispide estan
conectadas entre si por las cuerdas tendinosas que se unen a los musculos
papilares. Las cuerdas tendinosas impiden que las valvas sean arrastradas al
interior de la auricula cuando aumenta la presion ventricular. La sangre fluye del
ventriculo derecho a través de la valvula semilunarpulmonar hacia el tronco de la
arteria pulmonar. El tronco pulmonar se divide en arteria pulmonar derecha y
arteria pulmonar izquierda.®*

3. Auricula izquierda: Es una cavidad rectangular de paredes delgadas, que se
sitla por detras de la auricula derecha y forma la mayor parte de la base del
corazén. Recibe sangre de los pulmones a través de las cuatro venas pulmonares,
que se sitlan a la cara posterior, dos a cada lado. La cara

anterior y posterior de la pared de la auricula izquierda es lisa debido a que los
musculos pectineos se sitian exclusivamente en la orejuela. La sangre pasa de
esta cavidad al ventriculo izquierdo a través del orificio auriculo-ventricular
izquierdo, recubierto por una valvula que tiene dos cuspides valvula mitral (o
bictspide).*®

4. Ventriculo izquierdo: Esta cavidad constituye el vértice del corazén, casi toda su
cara y borde izquierdo y la cara diafragmatica. Su pared es gruesa y presenta
trabéculas carnosas y cuerdas tendinosas, que fijan las cuspides de la valvula a
los musculos papilares. La sangre fluye del ventriculo izquierdo a través de la

valvula semilunar aértica hacia la arteria aorta. *°

El grosor de las paredes de las 4 cavidades varia en funcion de su accion. Las
auriculas tienen unas paredes delgadas debido a que solo transfieren la sangre a
los ventriculos adyacentes. El ventriculo derecho tiene una pared mas delgada
que el ventriculo izquierdo debido a que bombea la sangre a los pulmones,
mientras que el ventriculo izquierdo la bombea a todo el organismo. La pared

muscular del ventriculo izquierdo es entre 2-4 veces mas gruesa que la del
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ventriculo derecho. Entre el miocardio auricular y ventricular existe una capa de
tejido conjuntivo denso que constituye el esqueleto fibroso del corazén. Cuatro
anillos fibrosos, donde se unen las valvulas cardiacas, estan fusionados entre si 'y
constituyen una barrera eléctrica entre el miocardio auricular y ventricular.

El corazdn esta inervado por fibras nerviosas autonomas, tanto del sistema
parasimpatico como del sistema simpético, que forman el plexo cardiaco. Las
ramas del plexo cardiaco inervan el tejido de conduccién, los vasos sanguineos
coronarios y el miocardio auricular y ventricular. Las fibras simpaticas proceden de
los segmentos medulares cervical y toracico. La inervacion parasimpatica deriva

de los nervios vagos o X par craneal.™

En la parte inicial de la aorta ascendente nacen las dos arterias coronarias
principales, la arteria coronaria derecha y la arteria coronaria izquierda. Estas
arterias se ramifican para poder distribuir la sangre oxigenada a través de todo el
miocardio. La sangre no oxigenada es drenada por venas que desembocan el
seno coronario, la cual desemboca en la auricula derecha. El seno coronario se

sitGa en la parte posterior del surco auriculoventricular. %

Los vasos sanguineos forman una red de conductos que transportan la sangre
desde el corazén a los tejidos y desde los tejidos al corazén. Las arterias son
vasos que distribuyen la sangre del corazén a los tejidos. Las arterias se ramifican
y progresivamente en cada ramificacion disminuye su calibre y se forman las
arteriolas. En el interior de los tejidos las arteriolas se ramifican en multiples vasos
microscoépicos, los capilares que se distribuyen entre las células. Los capilares se
unen en grupos formando venas pequefias, llamadas vénulas, que se fusionan
para dar lugar a venas de mayor calibre. Las venas retornan la sangre al corazon.
Las paredes de los grandes vasos, arterias y venas, estan constituidos por tres
capas:

1. La capa interna esta constituida por un endotelio (epitelio escamoso simple), su

membrana basal y una capa de fibras elasticas.
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2. La capa media esta compuesta por tejido muscular liso y fibras elasticas. Esta
capa es la que difiere mas, en cuanto a la proporcion de fibras musculares y
elasticas y su grosor entre venas y arterias.

3. La capa externa o adventicia se compone principalmente tejido conjuntivo.

Las arterias son vasos cuyas paredes estan formadas por tres capas (capa
interna o endotelio, capa media y capa externa o adventicia), con un predominio
de fibras musculares y fibras elasticas en la capa media. Ello explica las
principales caracteristicas de las arterias: la elasticidad y la contractilidad. Segun
la proporcién de fibras elasticas y musculares de esta capa se pueden diferenciar

dos tipos de arterias: arterias elasticas y arterias musculares.*

DIAGNOSTICO DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Actualmente, con la ecocardiografia fetal, se pueden diagnosticar muchas
cardiopatias antes del nacimiento, lo que ayuda para poder planificar el nhacimiento
en un hospital terciario, cuando se prevé que esta pueda comportar un riesgo para
el recién nacido.® *'” Sin embargo, todavia hay cardiopatias que no se
diagnostican prenatalmente, esto comporta que sea importante la valoracion de
varios signos y sintomas en el recién nacido para detectar una cardiopatia en

estos primeros meses de vida.

En primer lugar, es importante la anamnesis de las enfermedades maternas
(diabetes, drogas, toxicos), antecedentes de cardiopatias congénitas o de otras
anomalias cardiacas familiares y antecedentes obstétricos (si se ha efectuado
ecocardiografia fetal, sufrimiento fetal, infecciones,etc).'® También hay que valorar
el momento de aparicion de los sintomas o signos. Asi, preguntaremos sobre la
respiracion, ya que la taguipnea suele ser frecuente en muchas cardiopatias, la
forma de alimentarse, si rechaza el alimento, si suda con las tomas, si gana peso,

etc. En cuanto a la exploracion fisica habrd que investigar la cianosis, y
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diferenciarla de la cianosis periférica secundaria a un enlentecimiento del flujo
sanguineo por el frio, hipovolemia o shock.™®

Se considera patoldgica una PO2 inferior a 60 mmHg o una saturacion menor al
92% respirando aire ambiente. La auscultacion tiene un valor limitado en el recién
nacido, pues pueden haber cardiopatias congénitas sin soplos. Hay que prestar
atenciéon a la frecuencia cardiaca y el ritmo; asi, en el recién nacido, los limites
normales estan entre 80-170/m, y en los dos primeros afios oscila de 80-
130/m.®°29 Es importante la palpacion de los pulsos periféricos simultaneamente,
para descartar una Coartacion adrtica. En el recién nacido y lactante, es mas facil
palpar los axilares que los radiales y en ocasiones, se palpan mejor los pedios que
los femorales. La palpacion toracica de un frémito es indicativa de cardiopatia.
Una hepatomegalia superior a 3 cm probablemente sea secundaria a insuficiencia
cardiaca congestiva. Una frecuencia respiratoria por encima de 60/m debe

ponernos en alerta para descartar cardiopatias congénita.?*

El diagndstico se basara principalmente en la ecocardiografia-Doppler, que se
hara siempre que haya la sospecha.®®!” El electrocardiograma (ECG) nos puede
orientar en algunas cardiopatias y cuando se sospeche arritmia.? La radiografia
de torax serd util para valorar el tamafio cardiaco,

el flujo pulmonar y el arco adrtico.®**%

CARDIOPATIAS CONGENITAS MAS FRECUENTES

Para el estudio de las cardiopatias congénitas, existen diversas clasificaciones,
una de las mas sencillas para comprender su alteracion anatomica, su

comportamiento clinico y su manejo la divide en tres grupos®>2®

1. Cardiopatias que cursan con cortocircuito izquierda-derecha (CIV, CIA, ductus).
2. Cardiopatias con obstruccion al flujo de sangre (EP, EAo, CoAo0).

3. Cardiopatias con cianosis (tetralogia de Fallot).
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CARDIOPATIAS CON CORTOCIRCUITO IZQUIERDA-DERECHA

Se estima una incidencia de cardiopatias congénitas entre el 5-12 por 1.000
recién nacidos vivos. Los signos sospechosos de cardiopatias congénitas en el
RN son: la cianosis, la taquipnea, la presencia de soplo y la alteracion de los
pulsos. Es un grupo de cardiopatias congénitas en las que los sintomas vienen
condicionados por el hiperflujo pulmonar.?®

Fisiopatologia: Cuando hay una conexion anormal entre la circulacion sistémica y
pulmonar, hay un aumento del volumen de sangre desde el lado izquierdo
(sistémico) al derecho (pulmonar). Estas conexiones pueden ser por defectos
intracardiacos, como la CIV o la CIA, o conexiones vasculares, como el ductus o
las fistulas arterio-venosas. La cantidad de flujo que pasa a la circulacion
pulmonar se puede valorar midiendo el gasto sistémico (QS) y el gasto pulmonar
(QP); de tal manera que, una relacion QP/QS 1:1 es normal, mientras que cuando
hay un cortocircuito izquierda-derecha la relacion puede ser 2:1, lo que indicaria
que el flujo pulmonar es el doble que el sistémico. Este aumento del flujo pulmonar
es el causante de la mayoria de sintomas que presentan los lactantes. Los
cambios fisiopatolégicos que se producen cuando hay un cortocircuito dependen
del tamafio de la comunicacién, la localizacion y también de la resistencia al flujo
en el lugar de la comunicacion. Como las resistencias vasculares pulmonares al
nacer son elevadas, el cortocircuito izquierda-derecha es minimo y serd cuando
estas bajan en las primeras semanas de vida, cuando se ponga de manifiesto el

cortocircuito y aparezcan los sintomas.?’

Manifestaciones clinicas: Los pacientes con un hiperflujo pulmonar debido a un
cortocircuito izquierda-derecha pueden estar asintomaticos o presentar taquipnea
y distrés respiratorio. Con un QP/QS > 2:1, suele haber trastornos hemodinamicos
por edema intersticial, lo que provoca una disminucion de la compliance pulmonar,
enfisema y atelectasias, que se traducen clinicamente en taquipnea y distrés

respiratorio, asi como mas vulnerabilidad para presentar infecciones pulmonares,
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especialmente la del VRS, que condicionan un incremento de la estancia
hospitalaria y mortalidad comparando con otros nifios.?® También, presentan
taquicardia y sudoracion, debido al aumento de catecolaminas circulantes, y poca
ganancia ponderal debido a la dificultad respiratoria combinada con insuficiente
ingesta, asociada al aumento del consumo calorico y demandas de oxigeno del
miocardio. Los signos mas especificos de IC son la taquipnea > 50/m, el ritmo de

galope, la hepatomegalia y las dificultades de alimentacién. %%

1. Comunicacion interventricular (CIV): Es un defecto a nivel del septo
interventricular que comunica el ventriculo izquierdo (VI) con el ventriculo
derecho (VD). La CIV aislada corresponde a un 25% de todas las CC.
También, se puede dar asociada a otras CC, como: tetralogia de Fallot,

canal atrioventricular, transposicion de grandes arterias, truncus, etc).

Clasificacion y clinica
Las clasificamos segun su localizacién y también segun su tamafo, y
seglin estas caracteristicas hay una gran variedad de manifestaciones.®*3"

Segun su localizacién pueden ser:

a) CIV membranosa (o paramembranosa o subadrtica). Es la mas frecuente
de las CIV (75%) y se localiza debajo de la valvula adrtica y detras de la
valva septal de la tricispide, a menudo se extiende hacia el septo de
entrada.

b) CIV supracristal (del septo de salida). Es una CIV superior y anterior,
localizada inmediatamente debajo de las valvulas de ambos troncos
arteriales. Corresponde a un 5-7% de las CIV y no suele cerrar
espontaneamente.

c) CIV muscular (15% de las CIV), localizadas en la zona muscular del
septo, en la zona central o en la apical. Pueden ser mdultiples y es muy

frecuente su cierre espontaneo.
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d) CIV del septo de entrada (tipo canal AV) (5% de las CIV). Es un defecto
posterior y superior, cerca del anillo tricuspideo. Se asocia a CIA como
parte del Canal AV.

Segun su tamafo, dividiremos a las CIV en pequeias, moderadas y

grandes:

* CIV pequenas o restrictivas: hay una resistencia al paso de sangre, dando
s6lo un cortocircuito ligero. La presion del VD y arteria pulmonar es normal
o ligeramente aumentada, las resistencias pulmonares son normales y sélo
hay una ligera sobrecarga ventricular. Se suelen diagnosticar por la
presencia de un soplo sistolico los primeros dias de vida, generalmente de
G 2-3/6 en el borde paraesternal izquierdo, sin otros sintomas.*® En las CIV
musculares pequefias, el soplo se ausculta al inicio de la sistole, ya que con
la contraccién ventricular se cierra el defecto. En estas CIV, el ECG y la Rx
térax son normales y el ecocardiograma-Doppler confirma el diagnéstico, ya
gue localiza el defecto y puede valorar el tamafio y la repercusion
hemodindmica. La historia natural de estas CIV es buena, ya que
aproximadamente un 35% presenta un cierre espontaneo en los primeros
dos afios de vida. Las CIV musculares cierran por el crecimiento del septo
muscular y las CIV membranosas por aposicién de la valvula septal de la
tricispide. Los factores que predicen un curso benigno son®®3Y:
1. Que el cortocircuito QP/QS sea < 1,5

2. Que no haya sobrecarga de volumen del VI.

3. Que la presion pulmonar sea normal.

4. Que no haya insuficiencia aortica relacionada con la CIV.

* CIV moderadas: ofrecen una ligera resistencia al flujo y la presion en el
VD, arteria pulmonar pueden estar bajas o ligeramente elevadas. Hay una
sobrecarga de volumen de cavidades izquierdas y signos y sintomas de IC,

como la taquipnea o la taquicardia a partir de los 15 dias de vida. Se
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auscultara un soplo holosistolico en el 3er-4to espacio intercostal izquierdo
(EN.? En la Rx de térax, habra cardiomegalia con hiperflujo pulmonar.32%
Con el ecocardiograma Doppler, aparte de informarnos sobre el tamafio y
repercusion, podemos obtener informacion sobre la presion pulmonar y del
VD mediante el calculo del gradiente de presién entre los dos ventriculos.*®
La evolucion de estas CIV dependera del tamafio del defecto y de la presion
pulmonar. Puede presentarse IC en los primeros 6 meses de vida, y
deberan tratarse en espera de la reducciéon del defecto. En muchos casos,
habra un cierre espontaneo y no precisaran cirugia, pero también pueden
evolucionar hacia una estenosis pulmonar en el tracto de salida del VD

como proteccién al aumento del flujo pulmonar.

* CIV grandes: generalmente son de igual o mayor tamafio que la raiz
aortica y, practicamente, no ofrecen resistencia al flujo; la presién en ambos
ventriculos es igual y el grado de cortocircuito dependera de las resistencias
sistémicas y pulmonares.®*? Cuando bajan estas ultimas, hay un gran
cortocircuito izg.-dcha., que se traduce en un aumento del retorno venoso
pulmonar y dilatacién de cavidades izquierdas. Los efectos del hiperflujo
pulmonar son los que provocan la taquipnea y dificultad respiratoria, y el
efecto sobre la circulacion sistémica comporta una disminucion del gasto
sistémico, que se acompafia de una serie de mecanismos compensatorios
gue permiten al nifo adaptarse a la sobrecarga de volumen, como son el
efecto Frank-Starling, la hiperestimulacion simpatica y la hipertrofia
miocardica.®® El aumento de presién en el lecho capilar pulmonar provoca
un aumento del liquido intersticial y edema pulmonar. El hiperflujo pulmonar
severo y mantenido puede dar lugar a una enfermedad vascular pulmonar
irreversible. Clinicamente, puede aparecer ICC entre las 2 y 8 semanas de
vida con: ritmo de galope, taquicardia, taquipnea, tiraje, hepatomegalia y
mala perfusién periférica. La auscultacion de un soplo sistélico con un 2R
Unico indicaria unas resistencias pulmonares elevadas.®®*?® En el ECG,

suele haber una hipertrofia biventricular; aunque, si la presion en el VD es
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alta, puede haber una hipertrofia ventricular derecha (HVD).“*?? En la Rx
de térax, hay una cardiomegalia con hiperflujo pulmonar y, si hay ICC,
signos de edema pulmonar.?® El ecocardiograma- Doppler nos podra dar el
diagndstico, asi como, la valoracion hemodinamica y el célculo de la presion
pulmonar.’® Estas CIV no cierran espontaneamente y, si no se realiza
cirugia, pueden evolucionar hacia una HTP por aumento de resistencias

pulmonares.

Tratamiento
El tratamiento médico estard indicado para los lactantes con clinica de IC y

retraso ponderoestatural.4®

Los objetivos seran la mejora de los
sintomas, la normalizacion del peso y la prevenciéon de las infecciones
respiratorias. Estos nifios precisan mas calorias (mas de 150 kcal/kg/dia),
debido al aumento de la demanda metabdlica; esto se consigue afiadiendo
a su dieta preparaciones de carbohidratos y/o triglicéridos, no se aconseja
la restriccion hidrica. Debido a la dificultad respiratoria, en ocasiones, sera

necesaria la alimentacién por sonda nasogastrica nocturna o continua.®¢3"

Tratamiento médico

1. Diuréticos: furosemida oral (1-4 mg/kg/dia) en 1-3 tomas, espironolactona
oral (2-3 mg/kg/dia), que acttian reduciendo la precarga.®®?®

2. Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA): (captopril o
enalapril), que se usan para disminuir la poscarga; ya que, al disminuir la
resistencia vascular sistémica, disminuye el cortocircuito izquierda-derecha.
Cuando se usa la espironolactona junto con los IECA, hay que controlar el
potasio por el riesgo de hiperpotasemia.

3. Digoxina: actia aumentando la contractilidad cardiaca. Su uso es
debatido cuando hay una contraccién normal; sin embargo, parece que
tiene un efecto favorable sobre la respuesta neurohormonal y mejora los

sintomas.®®?? Este tratamiento se realiza con ingreso hospitalario para
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control de los sintomas, tolerancia a la medicacion, control de la
digoxinemia, electrolitos y control de la ingesta y el peso. Estos lactantes
tienen infecciones respiratorias frecuentes, que empeoran los sintomas de

IC, y habra que hacer una profilaxis adecuada.

Indicaciones para el tratamiento quirurgico:

Muchos nifios a pesar del tratamiento médico persisten con los sintomas y
sera necesaria la cirugia temprana con el cierre de defecto.?%2%

« Lactantes < de 6 m (< de 3 m si tienen trisomia 21),3%49 que presenten
IC no controlada médicamente y que presenten HTP.

* Nifios de <12 m con QP/QS > 2/1 que no tengan resistencias pulmonares
altas.

* CIV membranosas y subpulmonares, independiente del tamafio, que

presenten insuficiencia aortica.

El procedimiento de eleccion sera el cierre del defecto bajo circulacion
extracorpérea, que se hard con un parche de dacrén, entrando por la
auricula derecha y a través de la vélvula tricuspide sin abrir la pared
ventricular. El cierre con dispositivo por cateterismo es controvertido, ya que
la principal limitacion es la posibilidad de lesion de las estructuras proximas,
como las valvulas AV, sigmoideas y el nodo AV.?° La evolucién
posquirdrgica de estos nifios suele ser excelente (supervivencia 87% a 25
afnos). Suelen hacer vida normal. Puede haber casos de CIV residuales

gue, generalmente, no precisan un cierre posterior.

Revisiones pediatricas subsecuentes

Tiene especial interés vigilar cualquier infeccion intercurrente en un
lactante con CIV significativa. También, es importante valorar la aparicion
de nuevos signos (cianosis, arritmia). Se recomienda la vacuna del
neumococo, varicela y gripe (mayores de 6 m), asi como la profilaxis pasiva

frente al VRS con anticuerpos monoclonales (Palivizumab), que deberia ser
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administrado a los nifios menores de 2 afios con cardiopatia
hemodinamicamente significativa.®®?® Postcirugia, la aparicion de fiebre
entre la 22 y 32 semana de la intervencién tiene que hacernos sospechar un

sindrome postpericardiotomia.

Comunicacion interauricular (CIA): Es wuna CC frecuente,
aproximadamente un 7% de todas las CC. Es un defecto en el septo
interauricular que permite el paso de sangre entre las dos auriculas. Las
consecuencias hemodinamicas dependeran de la localizacion y tamafio del

defecto y de la asociacién con otros defectos.?®

Clasificacion

* CIA ostium secundum: corresponde al 70% de todas las CIA, es mas
frecuente en mujeres y hay una recurrencia familiar del 7-10%. Se localiza
en la region de la fosa oval en la parte central del septo. Se puede asociar a
CIA del seno venoso y también al prolapso de la valvula mitral.

» CIA del seno venoso: 10% de las CIA. Puede ser tipo superior, que se
localiza en el septo interauricular por debajo del orificio de la vena cava
superior, que se asocia a drenaje venoso pulmonar anémalo parcial,
también puede inferior (cerca vena cava inferior).

* CIA ostium primum: localizada en la base del septo interauricular por falta
de unién del septum primum con los cojines endocardicos. Casi siempre se

asocia a anomalias en las valvulas AV.

Fisiopatologia

El cortocircuito dependerad del tamafio del defecto, de las resistencias
pulmonares y sistémicas y de la compliance (o capacidad de distension) del
VD. Si la CIA es pequefa, la presiéon en la auricula izquierda (Al) es
ligeramente superior a la de la derecha (AD) y hay un paso de sangre

continuo de izg-dcha; mientras que, si la CIA es grande, las presiones en
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ambas auriculas son iguales y el grado de cortocircuito dependera de la
compliance del VD comparada con la del VI.?% De esta forma, se establece
un flujo de sangre de Al-AD-VDcirculacion pulmonar, y de nuevo Al, con el

consiguiente aumento del flujo pulmonar.

Clinica

La CIA aislada no suele dar sintomas en la infancia y el diagndstico suele
hacerse por la presencia de un soplo o de un desdoblamiento fijo del 2R
cardiaco. Sin embargo, en los lactantes con una CIA grande, puede haber
un retraso ponderoestatural, bronquitis de repeticion y sintomas de IC. El
soplo es eyectivo pulmonar, debido al hiperflujo pulmonar y no al paso a
través de la CIA (dado que la velocidad a este nivel es baja), y se detectara
en el 2° Ell, sin frémito. Hay que diferenciarlo del soplo de la estenosis
pulmonar valvular ligera-moderada, que suele ser mas rudo y generalmente
de mayor intensidad.®?® Suele haber un desdoblamiento del 2R fijo, que
no varia con la respiraciéon. Si se ausculta un soplo sistdlico apical,
sospechar una insuficiencia mitral, que suele asociarse a la CIA ostium

primum.?°

Diagnostico

- ECG: puede ser normal en una CIA pequefia o presentar un retraso de la
conducciéon del VD. Suele haber un patron de rsR’ en V1 (bloqueo
incompleto de rama derecha), que suele ser mas bien la expresién de una
hipertrofia del VD, mas que de un trastorno de conduccién.??

- RX de torax: en la CIA grande, se observa una cardiomegalia a expensas
del borde derecho de la silueta cardiaca, que corresponde a la auricula
derecha; también, puede haber una prominencia del tronco de la arteria
pulmonar y un aumento de la vascularizacién pulmonar.®32%

- Ecocardiograma-Doppler: es el método de eleccion para el diagndstico.

Nos da informacion anatémica (tamafio y localizacion) asi como, funcional,
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como el grado de dilatacion del VD, el movimiento septal, y presion

pulmonar. El plano subcostal es el mas (til para el diagnéstico.®**”

Tratamiento

Puede haber un cierre espontaneo de las CIA si son inferiores a 8 mm, con
una tasa de cierre que puede llegar al 70-80% antes de los 18 meses. Si
son mas grandes o persisten después de los 18 meses, dificiimente se
cerraran. Si se deja una CIA a su libre evolucidén podria dar lugar a HTP y

taquiarritmias (fibrilacién auricular) a partir de la 32 década. %29

Indicaciones para cierre de CIA:

- Cuando hay un cortocircuito significativo con un QP/QS > 1,5 entre los 3-5
afos de edad.

- Nifios con CIA y gran afectacion hemodinamica se cerraran antes de los 3

anos.

Hay dos posibilidades de cierre, por un lado, el cierre quirdrgico
convencional, con una sutura del defecto o con un parche de pericardio,
bajo circulacion extracorpérea. Por otro lado, esta el cierre con un
dispositivo mediante cateterismo cardiaco. La eleccién del método para el
cierre serd mediante el ecocardiograma, valorando si la CIA esta centrada

en el septo, el tamafio y si tiene bordes adecuados para implantar el
dispositivo. En caso de dudas, se realizara una eco transesofagica que dara
informacion del tamafio de la auricula izquierda, los bordes y localizacion
exacta de la CIA. El dispositivo mas usado en la actualidad es el amplatzer,
gue consta de un doble disco de nitinol y dacrén unido por un disco central.
Las ventajas de este método respecto a la cirugia son: que no precisa
esternotomia, evita la circulaciébn extracorporea y reduce el tiempo de
hospitalizacién y de interrupcién de la actividad del nifio.*?® Posterior al
cierre se precisa tratamiento antiagregante y profilaxis endocarditis durante

6 meses.
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3. PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA): El ductus conecta
el tronco de la arteria pulmonar con la aorta descendente por debajo de la
arteria subclavia izquierda. En la vida fetal, es una conexion normal que
lleva una gran parte de la sangre desde el VD a la aorta descendente,
siendo sélo un 10% del flujo que sale del VD el que se dirige al pulmon. En
el periodo postnatal, ocurre el cierre del ductus, primero de forma funcional,
con oclusién de la luz por protrusion de la intima y, posteriormente, el cierre
definitivo, que suele ocurrir entre los 20-30 dias de vida, que da lugar al
ligamento arterioso. Entre los factores que determinan el cierre postnatal,
estan el aumento de la PO2 y la disminucion de las PGE2. El término PDA
se refiere a su persistencia mas alla del periodo neonatal en el RN a
término. La incidencia es del 5-10% de todas la CC y es méas frecuente
en nifias. “4?

Fisiopatologia

Si el ductus es grande, cuando bajan las resistencias pulmonares, hay un
cortocircuito de izquierda-derecha, en sistole y diastole, desde la aorta
hacia la pulmonar, que provoca un hiperflujo pulmonar con el consiguiente
aumento de volumen y presion en la auricula izquierda y VI, que puede
comportar una IC izquierda con edema pulmonar. En estos ductus grandes,
puede ocurrir que el hiperflujo pulmonar impida la regresion normal de la
capa muscular de las arterias pulmonares y se desarrolle una HTP por

enfermedad vascular pulmonar.%4

Clinica

Dependerda del tamafio del ductus y de la relacion de resistencias

pulmonares y sistémicas.*
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* Ductus pequeiio (< 3 mm): habra un flujo restrictivo a través del ductus
con un aumento del flujo pulmonar ligero. Se puede auscultar un soplo
sistolico o continuo en el 2° Ell, regién infraclavicular izquierda, que suele
aparecer cuando bajan las resistencias vasculares pulmonares. El nifio
suele estar asintomatico y suele valorarse por soplo.

* Ductus moderado (entre 3 y 6 mm): debido a un cortocircuito izg-dcha
mas importante, puede haber sintomas, como: taquipnea, dificultades de
alimentacion y retraso ponderal.

Se ausculta un soplo sistolico o continuo (soplo en maquinaria) en 2° Ell y
puede haber frémito. Los ruidos cardiacos estan enmascarados por el
soplo. Es importante la palpacion de los pulsos, que son tipicamente
“saltones” debidos a la presion arterial diferencial amplia, con diastélicas
bajas debidas al robo hacia la arteria pulmonar.

* Ductus grande (> 6 mm): los lactantes con gran cortocircuito presentan
clinica de IC izquierda consecuencia de la sobrecarga de cavidades
izquierdas y del edema pulmonar, que condiciona: taquipnea, tiraje,
dificultades de alimentacion e infecciones respiratorias frecuentes. A la
auscultacion, no se detecta el soplo continuo, pero si un soplo sistélico rudo
en el foco pulmonar. Suele haber precordio activo y los pulsos saltones con

una TA diastdlica baja.?® *¥

Diagnostico

« ECG: en el ductus grande hay un crecimiento del VI con ondas R
prominentes, Q profundas y alteraciones de la repolarizacion. También,
pueden haber ondas P prominentes por dilatacién de la auricula izquierda.??
* RX térax: se detecta una cardiomegalia a expensas del VI con hiperflujo
pulmonar y en los casos de ductus pequefio es normal.?29

» Ecocardiograma-Doppler: en el que se aprecia, con el Doppler color, el
flujo ductal, tanto en sistole como en diastole, de izg-dcha; se puede medir
el tamafio (corte paraesternal alto), asi como si hay repercusion sobre

cavidades izquierdas (podemos medir la auricula izquierda relacionada con
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la raiz Ao, siendo normal <1,3, y dilatacion severa > 2). También, podremos
valorar la presion en la arteria pulmonar midiendo el gradiente pico sistolico
del flujo transductal. @617

* El cateterismo se reserva para los casos en que se sospeche una HTP o

previo al cateterismo intervencionista, para su cierre.

Tratamiento

El tratamiento del PDA sintoméatico sera el cierre cuando se realice el
diagnostico. Si hay signos de IC se puede inicialmente hacer tratamiento
médico. Un ductus pequefio asintomatico también se cierra cuando se
diagnostica, excepto en lactantes pequefios en los que se puede esperar al
afio de edad. Se puede cerrar mediante cateterismo intervensionista con
colocacién de un dispositivo (coil o Amplatzer), que suele ser la técnica de
eleccion en la mayor parte de los centros. En general, los coils se colocan
en ductus pequefios (< 4 mm) y los amplatzer en los de > 4 mm. Las
ventajas son evitar la toracotomia y el tiempo de hospitalizacion. Las
complicaciones son infrecuentes y pueden ser:. la embolizaciéon del
dispositivo, la hemolisis o la estenosis de la arteria pulmonar izquierda o la
obstruccion aodrtica por el amplatzer. El cierre quirdrgico se reserva para los

pacientes por debajo de los 8 kg, con IC y ductus grandes. %29

Revisiones subsecuentes por médico pediatra

* En el postoperatorio inmediato, hay que vigilar si aparece hematuria y, en
este caso, descartar hemolisis.

* Habra que hacer profilaxis de la endocarditis durante los 6 meses
posteriores a su cierre.?®

» Se deben vigilar las zonas de la cicatriz quirurgica o de puncién (como la

pérdida de pulso o el hematoma).
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CARDIOPATIAS CON OBSTRUCCION AL FLUJO

Clinicamente, se pueden presentar sélo con la presencia de un soplo sistélico y
sin sintomas en los casos de estenosis ligeras, o en los casos de obstruccion
severa debutar en los primeros dias de vida con ICC o con hipoxemia, como en el
caso de la EAo o EP critica, que precisaran una actuacion urgente para abrir la
vélvula, o también algunos casos de Co-Ao severas que debutan los primeros dias

de vida con ICC.%°

1.- Estenosis pulmonar (EP): Puede ser valvular con fusion de las
comisuras de las valvas de la valvula pulmonar, que provoca una
obstruccion a la eyeccion del VD; en ocasiones, hay una valvula
displasica (frecuente en el sindrome de Noonan). Supravalvular (ramas
pulmonares), que se asocia al sindrome de Williams, sindrome de
Alagille y sindrome de Noonan. Subvalvular o infundibular, que es la
tipica del Fallot o asociada a CIV grandes.?®® La EP valvular su
prevalencia es del 8-12% de todas la CC y, a veces, se presenta de

forma familiar.“%4®

Clinica

* EP ligera: cuando la obstruccion es leve, los nifios estan asintomaticos
y se detecta por la aparicion de un soplo sistélico de tono rudo en el foco
pulmonar, precedido de click. Suelen no progresar.

* EP moderada: pueden presentar sintomas en forma de disnea o dolor
toracico con el esfuerzo. Suelen aumentar con la edad. Se ausculta un
soplo sistélico de mas intensidad y el 2P del 2°R suele estar disminuido
por la restriccion de la movilidad valvular.

* EP severa que cursa con sintomas y con HVD. La EP critica del RN se
presenta con cianosis, hipoxemia y acidosis y es una situacion de
emergencia, pues precisa de la administracion de PGE1 para mantener

el ductus abierto hasta la realizacion de una valvuloplastia.
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Diagndstico

« En el ECG puede haber una HVD.??

« RX de térax: prominencia del tronco de la arteria pulmonar por
dilatacion post-estendtica. @324

» Ecocardiografia Doppler: sirve para valorar la valvula, el VD, la arteria
pulmonar y los gradientes de presion a través de la valvula estenotica. Se
clasifican las EP segun los gradientes de Doppler, valorados segun el
gradiente pico o maximo.®¢1"

- EP ligera: < 40 mmHg.

- EP moderada: entre 40-60 mmHg.

- EP severa: > 60 mmHg.

El cateterismo se reserva soOlo para los casos en que esta indicada la

dilatacion (valvuloplastia).

Tratamiento

Se aconseja la profilaxis de endocarditis infecciosa. La indicacion para
la realizacion de una valvuloplastia con catéter bal6n por cateterismo
intervencionista sera cuando el gradiente pico por Doppler sea superior a
60 mmHg. Los resultados postvalvuloplastia son excelentes y la
insuficiencia pulmonar secundaria suele ser leve y muy bien tolerada. La
valvulotomia quirdrgica estara indicada cuando hay una vélvula pulmonar
muy displésica (rigida y con irregularidades) o cuando hay hipoplasia del

anillo.?%%®

2.- Estenosis valvular adrtica (EA°): Es una malformacion de la valvula
aortica que produce obstruccion a la salida del flujo del VI. La incidencia
en la infancia es del 3-6% de las CC. El riesgo de recurrencia es del 3%
si el padre esta afecto y, si es la madre, del 15%." “*? La causa més
frecuente de EAo es la valvula bicuspide, que presenta unos velos

aorticos desiguales provocados por la fusion o ausencia de una de las
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tres valvas y que, a veces, se presenta como una falsa comisura. Se
estima que la bicuspide se podria presentar en un 1-2 % de la poblacion
y que, aproximadamente, un 35% de ellos tienen algin miembro en la
familia que la presenta, afectando mas a los hombres (4:1). Se considera
que la valvula adrtica bicuspide es una enfermedad de toda la aorta. La
forma de presentacion en los méas jovenes es la insuficiencia Ao. En
estos casos, hay un riesgo especial de presentar endocarditis, por lo que
se precisa de una adecuada profilaxis. También, se puede presentar la
EAo en adultos jévenes con dilatacion adrtica y riesgo de diseccion
aortica. Es frecuente la asociacion de mas de un tipo de obstruccion
izquierda, especialmente la CoAo y, a veces, la estenosis subaodrtica y

las anomalias de la valvula mitral.*¢4"

Fisiopatologia

En la mayoria de casos de EAo el gasto cardiaco y la presion sistémica
se mantienen por el aumento de presion sistélica del VI. Puede haber
una reduccion relativa del flujo coronario debido a la hipertrofia del VI,

hecho que puede ocasionar isquemia con el ejercicio.

Clinica

« EA° critica del RN: puede ser severa y presentarse con ICC y shock
cardiogénico en la 12 semana de vida, cuando se cierra el ductus, por la
incapacidad del VI para mantener el gasto sistémico. Los pulsos son
débiles en las cuatro extremidades.*

* EA° del RN/lactante: se presenta con la aparicién de un soplo sistolico
rudo eyectivo en el borde paraesternal izquierdo y que irradia hacia el
cuello, a veces se ausculta un click de apertura valvular. La funcion
cardiaca esta conservada y no tienen sintomas. Suele aumentar durante
los primeros 6 meses, por lo que precisan controles muy periédicos.

« EA° del nifio mayor: no suele presentar sintomas, aunque con

gradientes importantes podrian presentar fatiga, dolor anginoso o
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sincope con el esfuerzo. La auscultacion detecta un click seguido de un
soplo sistélico rudo y, en ocasiones, se puede auscultar un soplo
diastolico de insuficiencia Ao. Puede detectarse un frémito en region
supraesternal. Es importante diagnosticar una bicuspide Ao dado su
caracter familiar y la tendencia a presentar insuficiencia Ao, y dilatacion

de la raiz Ao.%®

Diagnostico

* ECG: en los casos leves es normal y cuando hay una obstruccion mas
severa, puede haber hipertrofia del VI y trastornos de repolarizacion (con
alteraciones de la onda Ty ST).?

» Ecocardiograma-Doppler: se puede valorar la morfologia de la
valvula, el grado de severidad y la presencia de insuficiencia adrtica. Con
el Doppler, se puede valorar el gradiente maximo y medio de presion
transvalvular y, con ello, clasificar las estenosis®®*"

- EAo ligera: gradiente maximo < 40 mmHg y gradiente medio < 20
mmHg.

- EAo moderada: gradiente maximo entre 40-60 mmHg y medio 25-40
mmHg.

- EAo severa: > a 60 mmHg y medio > 45 mmHg.

* Prueba de esfuerzo: puede estar indicada en la EAo de grado
moderado, en jovenes que quieren hacer ejercicio y estan asintomaticos,
para valorar si se presenta hipotension o signos de isquemia durante el
ejercicio.

» Cateterismo: se hace previo a la valvuloplastia. Hay una buena
correlacion entre el gradiente por cateterismo y el gradiente medio

estimado por Doppler.?®
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Tratamiento

La profilaxis de la endocarditis es importante, aunque la EAo sea de
grado ligero. En las EAo leves a moderadas, se hace un tratamiento
conservador con seguimiento ecocardiografico. En las EAo de grado
moderado, se hace un seguimiento para valorar la progresion de la EAo
o la aparicion de insuficiencia Ao o de una hipertrofia del VI. No se
aconsejan deportes de competicion, aunque pueden hacer actividades
de caracter recreativo, se podria hacer una prueba de esfuerzo para

valorar el riesgo. %29

Indicaciones de la valvuloplastia percutanea

Es el procedimiento de eleccién en la mayoria de casos cuando hay una
EAo severa (gradiente pico > 60 mmHg), con resultados similares a la
valvulotomia quirdrgica. Hay muchos estudios sobre la seguridad y
efectividad de la valvuloplastia en los lactantes, lo importante es
conseguir dilatar la valvula sin provocar una insuficiencia aortica
significativa.?>?® En la EAo critica del RN, se debe iniciar tratamiento
con PGE1 para mantener el ductus abierto, correccion de la acidosis
metabolica, y si hay disfuncibn miocéardica dar inotropicos (dopamina,

adrenalina), después se procederd a la valvuloplastia aodrtica.

Valvulotomia quirurgica
Pacientes que precisan agrandamiento del anillo Ao, reseccion sub-Ao

0 supra-Ao, o que tienen un VI pequefio.®

Recambio valvular

Se hace en los casos en que no ha tenido éxito la valvuloplastia o la
valvulotomia y tienen una EAo0 severa o hay una insuficiencia Ao
significativa, asociadas a una dilatacién del VI o deterioro de la funcién

sistélica.
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Evolucidn

En un estudio (Eroglu y cols.) valoran la evoluciéon de la EAo en 192
nifios, de edades entre 3 dias y 15 afios (media 4,9 * 4,3), 48% de los
cuales tenian bicuspide Ao, detecta que en el seguimiento de 5 afios, 70
casos con EAo ligera, el 28% evoluciona a moderada y el 9% a severa;
en los 44 casos de EAo moderada seguidos 3,7 afios, un 36%
evoluciona a EAo severa, con lo cual recomienda una evaluacion cada 6

meses.#&49

3.- Coartacion adrtica (C°A°: la CoAo es un estrechamiento de la Ao
toracica distal a la arteria subclavia izquierda, aunque en algunos casos
también puede ser proximal a ella. También, en ocasiones, se acomparfa
de un segmento hipoplasico. La incidencia es de 6-8% de todas las CC, y
es 2 veces mas frecuente en el sexo masculino que femenino. Es
frecuente en el sindrome de Turner. Se asocia con la valvula adrtica
bicuspide (30-40%), y con otras CC como la CIV, ductus, la estenosis

subadrtica y la estenosis mitral.-?

Clinicay formas de presentacién

En la vida fetal, la circulacion a la Ao descendente se realiza desde el
ductus, y por tanto la CoAo no dara alteracion hemodinamica hasta
después del nacimiento, cuando se cierra el ductus. Hay tres formas de

presentacion:

a) CC°A° neonatal: suele ser severa, puede asociarse a una hipoplasia
del istmo Ao y un gran ductus con flujo de derecha a izquierda hacia
la Ao descendente. Cuando el ductus se hace restrictivo, el RN puede
presentar signos de shock, oliguria, acidosis y distrés respiratorio,
pueden no palparse los pulsos o haber asimetria entre los axilares y
femorales.?® Es importante palpar al mismo tiempo el pulso femoral y

el axilar.
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b) CPA° de presentacion a partir de las 3 semanas de vida: suele
deberse a la obstruccion adrtica que se genera después del cierre
ductal, con crecimiento de tejido ductal hacia la luz Ao. Habra una
diferencia de pulsos y TA entre los miembros superior e inferior,
signos de IC, con: palidez, mala perfusion, ritmo de galope y
hepatomegalia.®®?® Habra que hacer el diagnéstico diferencial con

sepsis o0 bronquiolitis.

c) CP°A°del nifio mayor: suelen ser nifilos 0 adolescentes asintomaticos
cuyo motivo de consulta ha sido un soplo sistélico o una HTA. A la
exploraciéon hay una asimetria de pulsos y la HTA es en ambos
brazos, aunque si la subclavia izquierda es distal a la CoAo, la HTA
sera soOlo en el brazo derecho, una diferencia > 20 mmHg es
significativa. El soplo sistélico se ausculta en 2°-3° Ell y en el area

interescapular.?

Diagnéstico

* ECG: en el RN y lactante con CoAo severa, se aprecia una HVD, y
en nifios mayores puede ser N o HVI.??

+ RX de torax: lactantes con CoAo severa y IC se aprecia una
cardiomegalia con congestién venosa pulmonar. ¢329

* Ecocardio-Doppler: diagnostica la zona coartada y la severidad.
Valora la hipoplasia del istmo y con el Doppler continuo se puede
calcular el gradiente a través de la CoAo.®¢"

« Angio RMN: define la localizacion y severidad de la CoAo. %Y

* Angio-TAC: de alta calidad, puede obtener las imagenes con menos

tiempo.
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Tratamiento

En los RN y lactantes con CoAo severa, se hara tratamiento médico
para estabilizar el paciente, con PGE1 para mantener el ductus
abierto, agentes inotropicos y correccion de la acidosis. El
procedimiento actual es la reparacion quirdrgica después de la
estabilizacion del nifio. La incidencia de recoartacion varia del 9-23%.
En el paciente asintomatico, la indicacion para la reparacion
incluye@®29)
1. HTA en reposo o inducida por el ejercicio.

2. Gradiente a través de la CoAo > 30 mmHg

La CoAo puede tratarse con cirugia o a través de cateterismo
intervencionista. Aunque hay controversia, la mayoria de autores
recomiendan la cirugia en la CoAo nativa (coartectomia y anastomosis
término-terminal), ya que es mas elevada la aparicion de aneurismas y
recoartaciones después de la dilatacion por catéter. La angioplastia
sera de eleccion para los casos de recoartacion postcirugia y en los
lactantes > de 1 mes con inestabilidad hemodinamica como técnica de
rescate.?’ La colocacién de un stent después de la angioplastia limita

los riesgos asociados al procedimiento.

CARDIOPATIAS CON CIANOSIS

1. Tetralogia de Fallot: La descripcion anatémica de la Tetralogiade Fallot
incluye:
a) estenosis pulmonar
b) CIV
c)cabalgamiento adrtico
d)HVD
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La obstrucciéon del tracto de salida pulmonar puede ser a varios niveles:
infundibular (50-75%), valvular (10%) y ramas pulmonares hipoplasicas
(50%). La CIV suele ser grande y subadrtica, siendo la aorta la que cabalga
sobre ella. Hay un 25% de casos que tienen arco Ao derecho. También, son
frecuentes las anomalias coronarias. Se asocia al sindrome de DiGeorge y

a la trisomfa 21. Corresponde a un 10% de todas las cC.*?

Fisiopatologia

Las consecuencias hemodinamicas dependen del grado de obstruccion
pulmonar; asi, si hay una EP leve, el flujo de sangre se ir4 de izquierda-
derecha a través de la CIV, mientras que, si hay una obstruccién importante
a la salida del flujo pulmonar, habra un flujo predominante de dcha-izq a
través de la CIV, que dara lugar a cianosis. El grado de obstruccién puede
ser variable y asi, en los lactantes con poca cianosis, pueden aumentar de
forma dinamica el grado de obstruccién infundibular pulmonar, con aumento
del paso de sangre desaturada hacia la A° provocando las llamadas “crisis
hipdxicas”.(1%2®
Clinica

Si la obstruccion pulmonar es severa y flujo pulmonar disminuido se
presentara el RN con cianosis severa. Si la obstruccion es moderada vy flujo
sistémico y pulmonar equilibrado, se presentara con un soplo sistélico de
EP, en el borde paraesternal alto, y si aumenta la obstruccion y el nifio hace
crisis hipoxicas el soplo llega a desaparecer. Si hay obstruccidbn minima
pulmonar, se puede presentar con cierto hiperflujo pulmonar por flujo de izg-

dcha (Fallot rOSado).(ll,zo)
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Diagnostico

« ECG: se detecta una HVD, con R prominentes y T+ en V1.?

* RX de térax: la forma clasica del corazén es la de forma de “zueco” por
una zona concava a nivel del tronco de la arteria pulmonar. No hay
cardiomegalia y el flujo pulmonar es normal o disminuido.®2%

« Ecocardio-Doppler: localiza la CIV y el cabalgamiento aortico, grado de
severidad de la estenosis del tracto de salida del VD (del anillo pulmonar y
de las ramas), el arco Ao y las anomalias asociadas.®®!"

» Cateterismo cardiaco: es util para identificar la anatomia coronaria y las

caracteristicas periféricas del arbol pulmonar.?

Tratamiento

En RN con cianosis severa, se requiere la administracion de PGE1 para
mantener el ductus abierto hasta realizar el tratamiento adecuado. Las crisis
hipoxicas se tratardn con morfina IV y bolus de liquidos para mejorar el
llenado del VD vy flujo pulmonar. Se pueden dar B-bloqueantes (propranolol)

que puede relajar el tracto de salida VD que mejoraria el flujo pulmonar.?®

Cirugia
La eleccion del procedimiento quirargico se realizara segun la

presentacion clinica del paciente:

1. RN o lactante < 3 meses con cianosis: actualmente, la tendencia es a
realizar la reparacién completa durante este periodo. Generalmente, se
coloca un parche transanular que amplia el tracto de salida del VD vy libera
la EP. El procedimiento alternativo es la paliacion con una fistula sistémica
pulmonar de “Blalock-Taussig”. Es un procedimiento a tener en cuenta en
los casos que la reparacion intracardiaca es dificil, como en: prematuros,
hipoplasia de las arterias pulmonares o anomalias coronarias.

Posteriormente, se realiza la reparacion completa. La cirugia reparadora
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electiva en el lactante con Fallot se hace actualmente en los 6 primeros

meses de vida.?29

2. RN sin cianosis: se podra hacer la reparacion completa de forma
electiva entre los 3 y 6 meses de edad.
3. Paciente > 3 meses de edad con o sin cianosis: se realizard la

reparacion completa.
Las complicaciones postoperatorias son: insuficiencia pulmonar cronica,

obstruccion residual del tracto de salida VD y arritmias ventriculares.con

irradiacion.+49
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DEFINICION DEL PROBLEMA

En el Hospital Infantil de Morelia “Eva Samano de Lépez Mateos” falta
realizar un estudio en forma sistematica sobre la experiencia que ha tenido el
hospital en la atencién de los nifios con cardiopatia congénita que permita
saber con precision la frecuencia, tipo de cardiopatias congénitas, sexo, edad,
nivel socioeconémico y lugar de residencia. Identificar factores de riesgo; asi
como los procedimientos diagnéstico empleados, el tipo de manejo y la
evolucion que han tenido éstos pacientes. Por lo que en este proyecto se

realiz6 con la finalidad de dar respuesta a las siguientes preguntas.

¢, Cual es la frecuencia por tipo de cardiopatias congénitas, sexo, edad, nivel
socioeconémico y lugar de residencia atendidas en el Hospital Infantil de
Morelia?

¢,Cuales son los principales factores de riesgo?
¢ Cudles son los procedimientos para realizar un diagnostico oportuno?
¢ Qué tipo de manejo reciben los pacientes y como evolucionan?

¢, Cual es la frecuencia de la mortalidad y que complicaciones presentan?

JUSTIFICACION

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones congénitas mas frecuentes.
De 8 a 10 por 1.000 de los recién nacidos vivos tienen una cardiopatia congeénita.
La prevalencia reportada a nivel mundial va de 2.1 a 12.3 por 1000 recién nacidos.
En nuestro pais, se desconoce su prevalencia real; como causa de muerte infantil,
se ubica en el sexto lugar en menores de un afio y como la tercera causa en los
nifos entre uno y cuatro afios; con base en la tasa de natalidad, se calcula que
alrededor de 10 mil a 12 mil nifios nacen con algun tipo de malformacion cardiaca.
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En la actualidad, la supervivencia global de los recién nacidos con cardiopatia

congénita, se sitia en alrededor de 85%?2.

El Hospital Infantil de Morelia “Eva Samano de Lopez Mateos” es un hospital de
segundo nivel de atencion que cuenta con servicio de cardiologia pediatrica, con
un alto nivel de atencion a poblacion abierta. Se atienden un promedio de 1440
consultas por afio en dicho servicio, de pacientes con diagndstico reciente de

alguna cardiopatia y aquellos que acuden a control subsecuente.

Se realiza esta tesis con el fin de conocer la prevalencia de las cardiopatias
congénitas en el Hospital Infantil de Morelia “Eva Samano de Lopez Mateos”,
conocer los factores de riesgo asociados, tipos de cardiopatias congénitas mas
frecuentes, diagndéstico y manejo establecido, considerando el apoyo necesario
con estudios imagenoldgicos y el envio a un tercer nivel de atencion en algunos
casos. Se aborda el tema, para poder establecer nuevas estrategias para la
prevencion, deteccion temprana y manejo oportuno en esta poblacion, la cual tiene
repercusiones importantes si se retrasa el diagnostico y su manejo. Este hospital
cuenta con el servicio de cardiologia pediatrica para el manejo y control de esta
poblacion, ademas se tiene el apoyo de estudios imagenoldgicos para su
deteccién y seguimiento (rayos X y electrocardiégrafo). Sin embargo no se cuenta
con equipo ecocardiografico para el apoyo diagnéstico, por lo que éste estudio se
realiz6 de manera externa en algunos pacientes y cuyo costo fue realizado por la

familia de los mismos como parte necesaria para su atencion médica.

OBJETIVOS
Objetivo general:

Conocer el perfil clinico y Epidemiolégico de los nifios con cardiopatias

congénitas atendidos en el Hospital Infantil de Morelia.
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Objetivos especificos:

e Estimar la frecuencia por tipo de cardiopatias congénitas, sexo, edad al
momento del diagndstico, lugar de residencia y nivel socioecondmico

diagnosticadas en el Hospital Infantil de Morelia.

¢ Identificar factores de riesgo.

e Describir el procedimiento diagnostico.

¢ Identificar el manejo establecido y la evolucion de los pacientes.

e Conocer la mortalidad y las complicaciones.

HIPOTESIS

Hipotesis metodoldgica

“‘La frecuencia de las cardiopatias congénitas y las manifestaciones clinico-
epidemioldgicas atendidas en el Hospital Infantii de Morelia es similar a la

reportada en la literatura”.
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MATERIAL Y METODOS

Poblaciéon de estudio y tamafio de la muestra: Se estudiaron todos los
pacientes menores de 15 afios de edad con diagndstico Cardiopatia Congénita
atendidos en Hospital Infantil de Morelia, durante el periodo septiembre 2005-
2010. Corresponde a un estudio retrospectivo transversal y descriptivo, en el cual
se analizaron los expedientes clinicos de los pacientes con alguna cardiopatia

congénita.

Criterios de inclusion:
e Pacientes menores de 15 afios de edad.
e Con diagnostico de cardiopatia congénita.

e Pacientes diagnosticados en el periodo septiembre 2005-2010 .

Criterios de exclusion: Todos aquellos pacientes que no se diagnosticaron
durante este periodo, aquellos mayores de 15 afios y aquellos con diagnéstico ya

conocido en esta unidad.

Definicion de variables: Se establecié el diagnéstico de cardiopatia congénita
con base en la historia clinica, estudios de imagen y electrocardiograma valorados
por un cardiélogo pediatra. La deteccidn oportuna se consideré aquella que se
lleva acabo de manera prenatal y en periodo neonatal. El nivel socieconémico se
determiné de acuerdo a criterio de trabajo social quien al realizar estudio
socioeconémico establece 6 niveles que al compactarse quedan clasificados en

tres niveles (alto, medio y bajo).

Fuente de informacién: Para la identificacion de los pacientes se acudi6é al
servicio de estadistica del Hospital Infantil de Morelia, quien proporciono6 el numero

de expediente el cual se obtuvo del servicio de archivo clinico.
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Andlisis estadistico: La informacién se registr6 en un formato especifico que
incluy6 las variables de estudio, las cuales se procesaron y analizaron en el
software Microsoft Office Word 2007. Los resultados se presentan en base a cifras

absolutas y porcentajes con los que se elaboraron tablas y graficos.

Aspectos éticos: Se cumplieron los aspectos de anonimato, respeto,
consentimiento informado y apego a todos los principios bioéticos vigentes, sin
que la investigacion pusiera en riesgo el estado de salud del paciente ya que la

informacion se obtuvo del expediente clinico.

44



RESULTADOS

SEXO

Se estudiaron un total de 43 pacientes que en relacion al total de pacientes
atendidos por el servicio de cardiologia durante el periodo estudiado corresponden
a una incidencia de 9.3 casos por afio por cada 100 pacientes con cardiopatia que

acuden a la consulta externa de cardiologia pediatrica de primera vez.

En relacion a la frecuencia por sexo los nifios fueron los mas afectados con el
58% de los casos, correspondiendo a 25 pacientes, los restantes 18
correspondieron al sexo femenino lo que representa el 42% como se muestra en

la tabla y grafica numero 1.

Tabla 1. Distribucién de Cardiopatias congénitas por sexo.

Sexo No. %
Masculino 25 58
Femenino 18 42

Total 43 100

Gréfica 1. Porcentaje de cardiopatias congénitas por sexo.
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DISTRIBUCION POR EDAD

De acuerdo al grupo de edad en el momento que se realizé el diagndstico de
cardiopatia congénita, observamos que la mayoria de los pacientes fueron
detectados en la etapa neonatal, representado por el 40% de los casos que
corresponde a 17 pacientes, seguido del grupo de edad de 1 a 6 meses con el
35% de los casos representado por 15 casos. Observamos una disminucion de en
el diagnéstico de cardiopatias congénitas al incrementar la edad, reportandose un
solo un 2% de los casos representado por | paciente, en mayores de 6 afilos como

podemos observar en la tabla y grafico namero 2.

Tabla 2. Distribucion por grupo de edad al momento del diagnéstico.

Grupo de Edad No. %
0- 28 dias 17 40
29 dias-11 meses 21 49
1-4 ahos 4 9
5-9 afios 1 2
Mayor de 10 afos 0 0
Total 43 100

Gréfica 2. Distribucién por grupo de edad al momento del diagndstico.
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DISTRIBUCION POR MUNICIPIOS

La incidencia anual de cardiopatias congénitas en Michoacan es de 8 casos por
cada 100,000 nacidos vivos. Se observo una tasa muy elevada (nimero de casos/
namero de habitantes) en los municipios de Villamadero y Agangueo, siendo muy
baja en los municipios de Apatzingan, Ciudad Hidalgo y Los Reyes.

Tabla 3. Distribucion por Municipios.

Municipio No. % Tasa*
Villamadero 2 4.6 37.6
Agangueo 1 2.3 35.21
Coeneo 1 2.3 27.93
Panindicuaro 1 2.3 26.80
Chilchota 2 4.6 25.28
Tiquicheo 1 2.3 24.15
Nueva ltalia 1 2.3 21.97
La Huacana 2 4.6 19.1
Cuitzeo 1 2.3 14.74
Tarimbaro 2 4.6 12.69
Contepec 1 2.3 11.32
Nahuatzen 1 2.3 10.24
Huetamo 1 2.3 8.92
Lazaro Cardenas 4 9.3 8.52
Zitacuaro 1 2.3 6.45
Urudpan 4 9.3 5.56
Morelia 8 18.6 5.03
Maravatio 1 2.3 4.89
Los Reyes 1 2.3 4.76
Ciudad Hidalgo 1 2.3 3.48
Apatzingan 1 2.3 3.017
OTROS 5 11.6
TOTAL 43 100

*Tasa: numero de casos/ nimero de habitantes x 10000 nacimientos de acuerdo al
INEGI 2008
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Gréfico 3. Tasa anual de casos de cardiopatia congénita por municipio.
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NIVEL SOCIOECONOMICO

Se tomo6 en cuenta el nivel socioecondmico debido a que las cardiopatias
congénitas implican un gasto importante en la familia debido a los estudios que se
requieren para su diagndstico y control, asi como medicamentos necesarios para
su control. El 70% de la poblacién afectada pertenece al nivel sociecondmico bajo
lo que corresponde a 30 pacientes, 28% pertenece a nivel sociecondomico medio lo
que corresponde a 12 pacientes y solo el 2% pertenece a un nivel socieconémico
alto representando a solo 1 paciente, como se muestra en la tabla y gréfica

ndmero 4.

Tabla 4. Nivel Sociecondémico en nifios con cardiopatia congénita.

NIVEL No. %
Alto 1 2
Medio 12 28
Bajo 30 70
TOTAL 43 100

Grafico 4. Porcentaje del Nivel Sociecondémico en nifios con cardiopatia congénita.
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TIPOS DE CARDIOPATIAS CONGENITAS

La cardiopatia congénitas mas frecuente reportada fue la Persistencia del
Conducto Arterioso (PCA) en un 23% que corresponde a 10 pacientes, seguida de
la Comunicacion Interventricular (CIV) con un 18% que corresponde a 8 pacientes.
La frecuencia fue menor para el Canal Auriculo-Ventricular, Estenosis de la valvula
Pulmonar, Comunicaciéon interauricular, Coartacibn de aorta y Atresia de la
Pulmonar con CIV con un 5% que corresponde a 2 pacientes por cada alteracion
mencionada. En la tabla y gréfico 5 podemos apreciar la frecuencia por tipos de

cardiopatia y su porcentaje correspondiente.

Tabla 5. Tipos de Cardiopatia Congénitas

Tipos No. %
Persistencia Conducto 10 23
Arterioso
Comunicacion 8 18
interventricular
Tetralogia de Fallot 4 9
Persistencia Conducto 4 9
Arterioso/ comunicacion
interventricular
Transposicion de 4 9
Grandes Vasos
Conexién Andmala 3 7
Venas Pulmonares
Canal A-V 2 5
Estenosis Pulmonar 2 5
CIA 2 5
Coartacién de Aorta 2 5
ClIV/Atresia Pulmonar 2 5
TOTAL 43 100
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Grafico 5. Porcentaje de Tipos de Cardiopatia Congénita.
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PCA (Persistencia Conducto Arterioso)

CIV (Comunicacion Interventricular)

T. Fallot (Tetralogia de Fallot)

TGV (Transposicion de grandes vasos)

CAVP (Comunicacién anémala de venas pulmonares)
Canal AV (canal Auriculoventricular)

EP (estenosis pulmonar)

CIA (Comunicacion interauricular)

CoAo (Coartaciéon de Aorta)

CIV/AP (comunicacion interventricular con atresia pulmonar).
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FACTORES DE RIESGO

En cuanto a los factores de riesgo se considerd los antecedentes prenatales y
perinatales. Dentro de los factores de riesgo prenatales se encuentran: edad
materna y paterna, antecedentes heredofamiliares, control prenatal, numero de
gestacion, toxicomanias en los padres, ingesta de medicamentos y antecedentes

de amenaza de aborto y parto pretérmino.

EDAD MATERNA Y PATERNA

La edad media reportada fue de 22.1 en el caso de las madres, con una moda
de 27 afos. En el caso de los padres la edad media reportada fue de 24 afios, con
una moda de 33 afios, como se muestra en la tabla y grafico nUmero 6. No se
encontro relacion en cuanto a la frecuencia de cardiopatias congénitas en relacion
a la edad de los padres, pero como veremos mas adelante si existe una relaciéon
entre edades de los padres y frecuencia de cromosomopatias con cardiopatias

congeénitas.

Tabla 6. Edad media y moda de los padres.

Edad No. Media (afios) Moda
Materna 43 22.1 27
Paterna 43 24 33

Total 86 23
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Grafico 6. Edad media de los padres

Edad Paterna ' 24
Edad Materna 22.1
Edad en afios 21 22 23 24

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES

Dentro de los antecedentes heredofamiliares se considero como factores de
riesgo antecedentes de cardiopatias congénitas en familiares de primer y segundo

grado, asi como antecedentes de diabetes e hipertension arterial en la madre.

El 44% de los casos que corresponde a 19 pacientes no presentd los
antecedentes antes mencionados como factores de riesgo, el 35% de los casos
que corresponde a 15 pacientes presentdé como antecedente diabetes en la
madre, el 12% de los casos representado por 5 pacientes tuvo el antecedente de
hipertension arterial en la madre y sélo el 9% de los casos que corresponde a 4
pacientes con antecedentes de familiares de primer y segundo grado con
cardiopatias congénitas ( madre en 2 casos, padre en 1 caso, hermano mayor 1

caso,) como se muestra en la tabla y grafico numero 7.
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Tabla 7. Antecedentes heredofamiliares.

Antecedente No. %
Cardiopatia Congénita 4 9
Diabetes 15 35

Enf. Hipertensiva 5 12
Sin antecedentes 19 44

Total 43 100

Grafico 7. Porcentaje de casos con antecedentes heredofamiliares.
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CONTROL PRENATAL

En cuanto al control prenatal, el 95% que corresponde a 41 pacientes acudio la
madre con médico a control prenatal, recibiendo un minimo de 5 consultas y
minimo 1 ultrasonido obstétrico realizado en cualquier trimestre. Solo el 5% que
corresponde a 2 casos no recibié ningun tipo de control como se muestra en la

tabla y grafico nimero 8.

Tabla 8. NUmero de casos segun control prenatal.

Control Prenatal No. %
Si 41 95
No 2 5

Total 43 100

Grafico 8. Porcentaje de casos de acuerdo al control prenatal.
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NUMERO DE GESTAS

Se considero también el numero de gestacion dentro de los antecedentes
prenatales con el fin de obtener resultados en cuanto a la frecuencia en
multigestas y primigestas. El 49% de los casos que corresponde a 21 pacientes
fueron primigestas, el 16% de los casos que corresponde a 7 pacientes con IV y
mas de V gestas cada una, con un menor numero de casos las secundigestas y
trigestas con 14% que corresponde a 6 pacientes y 5% que corresponde a 2
pacientes respectivamente como se muestra en la tabla y grafico numero 9. En las

primigestas la cardiopatia congénita mas frecuente fue la persistencia conducto

arterioso con un 29% de los casos que corresponde a 6 pacientes.

Tabla 9. Numero de casos y porcentaje de acuerdo a nimero de gestas.

No. de Gestas No. %
I 21 49
I 6 14
1 2 5
v 7 16
Mas de V 7 16
Total 43 100
Grafico 9. Numero de casos por numero de gestas.
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TOXICOMANIAS E INGESTA DE MEDICAMENTOS

Dentro de los antecedentes prenatales también se considero como factores de
riesgo el antecedente de tabaquismo, alcoholismo y consumo de drogas
(marihuana y cocaina) tanto en el padre como en la madre, como durante la
gestacion y previo a ella y el uso de medicamentos durante el primer trimestre del
embarazo considerados como factores de riesgo (enalapril, anticonceptivos

hormonales, metronidazol, etc).

La mayoria de los casos no presentd antecedentes de toxicomanias, con un
57% que corresponde a 49 padres, el 23 % que corresponde a 20 padres con
antecedente de tabaquismo, siendo ésta la toxicomania mas frecuente, 10% de
los casos que corresponde a 8 padres, con antecedente de alcoholismo y solo el
2% que corresponde a 2 casos con antecedente de consumo de drogas
(marihuana y cocaina). El 16% de las madres que corresponde a 7 casos tuvo
como antecedente el consumo de medicamentos considerados como factores de

riesgo durante el primer trimestre del embarazo.

Tabla 10. Numero de casos y porcentaje de toxicomanias en los padres e ingesta

de medicamentos por la madre en el primer trimestre del embarazo.

Toxicomania Padre % Madre % Total No | Total %
Alcoholismo 6 14 2 5 8 10
Tabaquismo 14 33 6 14 20 23
Drogas 1 2 1 2 2 2
Medicamentos 0 0 7 16 7 8
No 22 51 27 63 49 57
antecedentes
Total 43 100 43 100 86 100
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Grafico 10. Porcentaje de casos con toxicomanias en los padres e ingesta

medicamentos por la madre durante el primer trimestre de la gestacion.
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AMENAZAS DE ABORTO Y PARTO PRETERMINO

Dentro de los antecedentes prenatales se considerd como antecedentes

de

importancia la presencia de amenazas de aborto o parto pretérmino. EI 68% de

los casos que correspondié a 29 pacientes no tuvo antecedentes de amenazas de

aborto o parto pretérmino. El 23% que correspondi6 a 10 casos tuvo como

antecedente amenaza de aborto y solo el 9% que correspondi6 a 4 casos presenté

amenaza de parto pretérmino como se muestra en la tabla y grafico 11.
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Tabla 11. Numero de casos y porcentaje con amenaza de aborto y parto

pretérmino.
Evento No. %
Amenaza de Aborto 10 23
Amenaza de parto 4 9
pretérmino
Sin antecedente 29 68
Total 43 100

Grafico 11. Porcentaje de casos con amenaza de aborto y parto pretérmino
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FACTORES DE RIESGO: ANTECEDENTES PERINATALES

Dentro de los antecedentes perinatales se tomaron en cuenta: via por la cual se
obtuvo el producto (parto vaginal o cesarea), semanas de gestacion, peso al
nacimiento y valoracién de APGAR.

SEMANAS DE GESTACION

Se tomo en cuenta las semanas de gestacion para determinar si existe un riesgo
para cardiopatias congénitas de acuerdo a la edad gestacional, menores de 37
semanas de gestacion (pretérmino), 37-42 semanas de gestacion (término) y
mayores de 42 semanas de gestacion (postérmino). El 72% de los casos fueron
recién nacidos de termino que corresponde a 31 pacientes, 28% fueron recién
nacidos de pretérmino que corresponde a 12 pacientes y no hubo pacientes
considerados como recién nacidos postérmino, como muestra la tabla y grafico

ndmero 12.

Tabla 12. Numero de casos y porcentaje segun edad gestacional.

Producto No. %
Pretérmino 12 28
Término 31 72

Postérmino 0 0
Total 43 100
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Gréfico 12. Porcentaje de casos segun edad gestacional.
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PESO AL NACIMIENTO

En relacién con el peso al nacimiento se clasifico a los pacientes de acuerdo a su
edad gestacional por medio de tablas de crecimiento en: recién nacido con peso
bajo, adecuado o alto para su edad gestacional con un 68% que corresponde a 29
pacientes con peso adecuado para su edad gestacional, 23 % que corresponde a
|0 casos con peso bajo para su edad gestacional y 9% que corresponde a 4 casos
con peso alto para su edad gestacional como se muestra en la tabla y gréafico

ndumero 13.
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Tabla 13. NUumero de casos y porcentaje segun peso al nacimiento.

Clasificacion Peso No. %
Bajo 10 23
Adecuado 29 68
Alto 4 9
Total 43 100
Gréfico 13. Porcentaje de casos segun peso al nacimiento.
_I Bajo
Adecuado
I Alto
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VALORACION DE APGAR

Se tomd en cuenta la valoracion de APGAR para clasificacion de acuerdo al
puntaje: vigoroso (7 a 10), depresion leve (4 a 6), depresion grave (menor de 3) al
minuto de vida. El 63% de los casos que corresponde a 27 pacientes presento una
calificacion de APGAR normal, 35% que corresponde a 15 casos con depresion
leve y solo el 2% que corresponde a 1 caso con depresion grave como se muestra
en la tabla y grafico numero 14.

Tabla 14. Numero de casos y porcentaje segun valoracion de APGAR.

APGAR No. %
7A10 27 63
4 A6 15 35

Menor a 3 1 2
Total 43 100

Gréfico 14. Numero de casos segun valoracion APGAR
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PARTO O CESAREA

Se registro la via por la cual fue obtenido el producto al nacimiento (parto vaginal
0 ceséarea). El 54% de los casos que corresponde a 23 pacientes fueron obtenidos
por via vaginal y el 46% que corresponde a 20 casos fueron obtenidos por
cesarea, de estos 20 casos, 15 casos representados por el 75% fueron por
sufrimiento fetal agudo, 20% que corresponde a 4 casos por desproporcion
cefalopélvica y 5% que corresponde a 1 caso por presentacion pélvica. Se
observo que los pacientes con cardiopatia congénita tuvieron mayor frecuencia de
sufrimiento fetal agudo y que debido a esto fue necesario el nacimiento por

cesarea. La tabla y grafico numero 15 muestran los resultados.

Tabla 15. Numero de casos y porcentaje

Variable No. %
Parto 23 54

Cesarea 20 46
Tota 43 100

Grafico 15. Porcentaje de casos segun via obtencion del recién nacido.
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SINTOMAS Y SIGNOS

Se registraron los sintomas y signos iniciales mas frecuentes reportados en el
expediente, que motivaron a los padres a solicitar valoracion médica o bien al
médico general y/o pediatra a envio para valoracion por subespecialista, asi como
el momento en que comenzaron los sintomas (periodo neonatal, lactante,
preescolar y escolar). El 72% de los casos se presentd con dificultad respiratoria y
70% de los casos con cianosis lo que corresponde a 31 y 30 pacientes
respectivamente, siendo éstas las dos manifestaciones principales, como se

muestra en la tabla y gréafico nimero 16.

Tabla 16. Frecuencia de sintomas y signos.

Sintoma/Signo No. %
Dificultad respiratoria 31 72
Cianosis 30 70
Rechazo a la via oral 5 12
Apnea 3 7
Palidez 3 7

Tos 2 5

Pérdida de peso 2 5
IVR recurrentes 1 2
Dolor precordial 1 2
Edema 1 2
Ninguno 1 2
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Grafica 16. Porcentaje de presentacion de sintomas y signos.
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COMIENZO DE SINTOMAS

El 58% de los casos inicié sus sintomas en el periodo neonatal que corresponde a
25 casos y el 40% durante la etapa de lactante que corresponde a 17 casos. Estos
datos al correlacionarlos con la edad del diagndéstico permiten ver que la mayoria
de los casos no fueron detectados al comienzo de los sintomas en la etapa

neonatal y que fueron diagnosticados posterior a éste periodo.

Tabla 17. Comienzo de sintomas de acuerdo a grupo etario

Periodo de inicio No. %
Neonatal 25 58
Lactante 17 40

Preescolar 0 0

Escolar 0 0

Sin sintomas 1 2
TOTAL 43 100
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Grafico 17. Comienzo de sintomas de acuerdo a grupo etario.
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DIAGNOSTICO

Como se menciond anteriormente, se buscd en el expediente clinico si el
diagnéstico de sospecha fue por los padres, médico general, médico pediatra o

cardidlogo pediatra.

El 35% de los casos que corresponde a 15 pacientes fueron diagnosticados por
médico pediatra, el 28% de los casos que corresponde a 12 pacientes fueron
diagnosticados por médico general, 25% de los casos diagnosticados por
cardiélogo pediatra que corresponde a 11 pacientes y el 12% de los casos que
corresponde a 5 pacientes los padres fueron quienes sospecharon el diagnostico y

acudieron a su atencion.
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Tabla 18. Diagnostico de sospecha.

Diagnostico de Sospecha No. %
Padres 5 12

Médico General 12 28
Médico Pediatra 15 35
Cardidlogo Pediatra 11 25
TOTAL 43 100

Grafico 18. Porcentaje de casos segun diagndstico de sospecha.
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APOYO DIAGNOSTICO

Se revisaron en los expedientes clinicos el reporte de estudios de apoyo para
confirmar o bien diagnosticar la cardiopatia congénita y su tipo. Dentro de los
cuales se realizaron electrocardiograma y ecocardiograma. En el 84% de los
pacientes se realiz0 estudio ecocardiografico, de los cuales el 42% confirmé el
diagnéstico y el 58 % establecié el diagnostico. El ecocardiograma solo fue posible
en el 35% de los casos, de los cuales en 40% de los casos contribuyé al

diagnéstico y en 60% confirmé el diagnostico.

ELECTROCARDIOGRAMA Y ECOCARDOGRAMA

Tabla 19. Estudio realizado numero de casos, porcentaje y contribucion al

diagnostico.
Estudio No. % Diagnostico | Confirmacion
ECG 15 35 6 9
ECO 36 84 21 15
Ninguno 7 16 - -

Grafico 19. Porcentaje de casos con electrocardiograma y ecocardiograma y su

contribucion al diagnaéstico.
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MALFORMACIONES ASOCIADAS

Se consideran dentro de malformaciones asociadas alteraciones cromdsomicas
como sindrome de Down, Sindrome de Cornelia de Lange, Turner, Noonan, situs
inversus y otras malformaciones congénitas como malformaciones anorrectales,
labio leporino y paladar hendido, mielomenigocele, atresias intestinales, hernias
inguinales, etc. La malformacion o alteracion cromosomica mas frecuente
diagnosticada por fenotipo fue el Sindrome de Down en un 21% de los casos que
corresponde a 9 pacientes, seguida las hernias inguinales con un 7% de los casos
gue corresponde a 3 pacientes, el 42% de los casos no presentd ninguna

malformacion o cromosomopatia.

Tabla 20. Malformaciones y cromosomopatias asociadas.

Malformaciones Asociadas No. %
Ninguno 18 42

Sx. Down 9 21

Hernias Inguinales 3 7

Sx. Cornelia de Lange 2 5
Situs inversus 2 5
Malformaciones anorrectales 2 5
Atresias intestinales 2 5
Sx. Turner 1 2

Sx de Noonan 1 2

Labio leporino/Paladar H. 1 2
Mielomenigocele 1 2
Hernias Diafragmaticas 1 2
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Grafico 20. Frecuencia de malformaciones y cromosomopatias asociadas.
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COMPLICACIONES

Dentro de las complicaciones mas frecuentes presentadas fueron: infecciones de

vias respiratorias de repeticién, diagnosticadas como neumonias, crisis de hipoxia,

insuficiencia cardiaca congestiva, hipertension pulmonar, choque cardiogénico,

derrame pericardico, etc.

La complicacién mas frecuente reportada fue la Insuficiencia cardiaca congestiva

con un 28%, seguida de la crisis de hipoxia con un 16% que corresponden a 12 y

7 pacientes respectivamente. El 16 % que corresponde a 7 pacientes no

presentaron ninguna complicacion y 14% de los casos que corresponde a 6

pacientes presentaron hipertension pulmonar como complicacion.
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Tabla 21. Frecuencia de complicaciones.

Complicacion No. %
Insuficiencia Cardiaca 12 28
congestiva
Crisis Hipoxia 7 16
Ninguno 7 16
Hipertension Pulmonar 6 14
Choque Cardiogénico 5 12
Neumonia 5 12
Derrame Pericardico 1 2
Grafico 21. Porcentaje de complicaciones.
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TRATAMIENTO

Dentro del tratamiento establecido se dividi6 en manejo médico (diurético, IECA,
etc), quirdrgico y aquellos que solo ameritaban vigilancia sin ningan tratamiento. El
75% se encuentra con tratamiento exclusivamente médico, el 14% recibid
tratamiento quirdrgico y 12% se encuentra bajo vigilancia ya sin tratamiento

médico.

Tabla 21. Tratamiento establecido.

Tratamiento No. %
Médico 32 75
Quirurgico 6 14
Sin tratamiento 5 12
TOTAL 43 100

Gréfico 21. Porcentaje de casos segun manejo establecido.
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EVOLUCION

De acuerdo a su evolucion de los 43 casos revisados, 10 fueron defunciones, 30
sobreviven y 3 de ellos se desconoce su evolucién, debido a que ya no acudieron
a control subsecuente. De los que sobreviven 73% se encuentran controlados y
solo el 27% ha presentado complicaciones en su evolucidon, como se muestra en

la tabla y grafico nimero 22.

Tabla 22. Evolucion de los casos

Evolucion No. %
Defuncion 10 23
Sobrevida 30 70

Se Desconoce 3 7
TOTAL 43 100

Gréfico 22. Porcentaje de casos segun su evolucion.
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SISTEMA DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

Debido a la necesidad de manejo quirdrgico de los 43 pacientes diagnosticados
en esta unidad, 21 pacientes fueron referidos a tercer nivel de atencion, de los
cuales solo de dos se recibio la contrarreferencia, aunque el paciente continta en

control en esta unidad asi como en tercer nivel.

Tabla 23. Sistema de Referencia y Contrarreferencia.

REFERENCIA No. CONTRARREFERENCIA
Si 21 2
No 22 -
TOTAL 43 2

Grafico 23. Porcentaje de pacientes referidos a tercer nivel.

1 Referidos
.1 No Referidos
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DISCUSION

SEXO. En cuanto al género se encontré6 mayor frecuencia en el sexo masculino
con un 58% en comparacion con el sexo femenino con un 42%. En relacion con la
literatura si hubo un predominio de género, debido a que se reporta que la

distribucion por sexo es en general igual para nifios y nifias.

EDAD. El grupo etario con mayor predominio es el grupo 0-1 mes (considerado en
el estudio como periodo neonatal) con un 40%, seguido del grupo de 1-6 meses
con un 35%, observandose una importante reduccion conforme se avanza en el
grupo etario, esto puede estar relacionado con el inicio de la manifestaciones, ya
gue como veremos mas adelante en la discusion de sintomas y signos, éstos se
manifiestan predominantemente al nacimiento y en relacién a que son problemas
de origen congénito. El grupo de 3 a 6 afios no reportd ningun caso, lo que
también nos orienta a pensar en que el diagndstico se esta realizando de manera

oportuna (a menor edad).

LUGAR DE ORIGEN. En cuanto al lugar de origen se observé un mayor numero
de casos en el municipio de Morelia, seguido de Lazaro Cardenas y Uruapan. Sin
embargo si tomamos en cuenta el nimero de nacimientos por municipio tenemos
que Villamadero fue el municipio que mayor casos presentd por numero de
habitantes (tasa de 37.6 por cada 10000 nacimientos) en comparacion con Morelia
con una tasa de 5 por cada 10000 nacimientos. Como podemos observar la
frecuencia de cardiopatias congénitas en el estado de Michoacan es menor que la

reportada a nivel nacional en la literatura.

NIVEL SOCIOECONOMICO. Se tomo en cuenta el nivel socioeconémico debido a
gue las cardiopatias congénitas implican un gasto importante en la familia debido
a los estudios para diagnéstico y control, que se requieren, asi como medicamento
necesario para su control. No contamos en nuestra unidad con ecocardiograma,

por lo que éste estudio se solicita de manera externa, siendo de un costo elevado
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para la mayor parte de la poblacion que se encuentra con un nivel socieconémico

bajo.

TIPOS DE CARDIOPATIAS CONGENITAS. En cuanto al tipo de cardiopatia mas
frecuente reportada fue la Persistencia del Conducto Arterioso con un 23%,
seguida de la Comunicacion Intraventricular con un 18%. En comparacion con la
literatura revisada, la comunicacion interventricular y la interauricular es mas
frecuente que la persistencia del conducto arterioso. Podemos observar que
tenemos un porcentaje considerable de cardiopatias complejas las cuales

ameritan envio a tercer nivel de atencion de manera oportuna.

ANTECEDENTES PRENATALES. Dentro de los antecedentes prenatales
consideramos algunas variables importantes que nos pueden orientar hacia
posibles factores de riesgo y con ello poder actuar de manera preventiva para
disminuir la prevalencia de las cardiopatias congénitas en nuestro medio. Algunas
de ellas ya reportadas en la literatura como factores de riesgo. Tomamos en
cuenta la edad materna y paterna, el control prenatal, nUmero de gestas,
antecedentes de toxicomanias (tabaquismo, alcoholismo, drogadiccion y consumo
de medicamentos de riesgo) y antecedentes heredofamiliares (cardiopatias
congénitas en familiares de primer y segundo grado, diabetes gestacional y

enfermedad hipertensiva del embarazo principalmente).

EDAD DE LOS PADRES. En cuanto a la edad de los padres, se obtuvo una media
para la madre de 22.1 afios y para el padre de 24 afos, con una media para
ambos de 23 afios y con una moda de 27. Se esperaba encontrar una mayor
incidencia de las cardiopatias congénitas con padres adolescentes y/o padres
afosos. Es posible que si exista una relacion con la edad, sin embargo tendriamos
gue estudiar mayor niumero de casos. Lo que si se confirma es la relacién que
existe entre la edad de los padres (mayor edad materna y paterna) y la asociacion

con cromosomopatias principalmente sindrome de Down.

CONTROL PRENATAL. El control prenatal es una variable de suma importancia
debido a que de acuerdo a la revision de la literatura las cardiopatias congénitas
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pueden diagnosticarse de manera temprana en el periodo gestacional antes de las
22 semanas de gestacion. En los resultados llama la atencion que el 95% tuvo un
control prenatal aparentemente adecuado, definido por haber llevado control
meédico con un minimo de 5 consultas y al menos un ultrasonido obstétrico, sin
embargo de acuerdo a estos resultados, de todos los casos reportados, ninguno
se habia diagnosticado en el periodo prenatal, por lo que fue un hallazgo
importante en la realizacion del estudio. Recordemos que se define como
deteccién oportuna aquella cardiopatia detectada durante la etapa prenatal o
durante el periodo neonatal. El 95% de las pacientes que llevaron control prenatal
aparentemente adecuado no se les detectd la cardiopatia congénita en dicho
priodo. Esto nos lleva a pensar que el control prenatal de las mujeres de nuestra
comunidad, no se esta llevando de manera adecuada, esto pudiera estar
influenciado por factores econémicos, debido a que como veremos mas adelante
la mayoria de la poblacién es de un nivel socieconémico bajo, por lo que el acudir
con un especialista en ginecobstetricia y el realizar ultrasonido obstétrico por
especialista capacitado en detectar dichas malformaciones es una limitacion
importante en su deteccion oportuna. Sin embargo a pesar de ello es un factor
modificable que en un futuro podria detectar de manera oportuna a estos

pacientes y con ello una mejoria en el tratamiento y sobrevida.

ANTECDENTES HEREDOFAMILIARES. Dentro de ellos se considero a los
factores de riesgo reportados en la literatura como son antecedente de
cardiopatias en familiares de primer y segundo grado, asi como diabetes y
enfermedad hipertensiva. Los resultados que se obtuvieron reportan que un 44%
no tiene antecedentes heredofamiliares. La diabetes en la madre fue el principal
factor de riesgo para posible desarrollo de malformaciones cardiacas por un mal
control de la misma durante el embarazo, como se reporta en la literatura. Se
puede disminuir la incidencia de las cardiopatias congénitas detectando de
manera oportuna a las madres diabéticas y llevando un control glucémico
adecuado, asi como buscar de manera intencionada en los ultrasonidos
obstétricos dichos malformaciones para poder brindar una deteccién oportuna y

tratamiento temprano al recién nacido. Se obtuvo solo el 9% de los casos para

78



familiares de primer y segundo grado con cardiopatias congénitas como factores
de riesgo hereditario. Con el paso de los afos la literatura reporta un aumento en
la sobrevida de los nifios con cardiopatia congénita que llegan a la vida adulta,
siendo esto un factor de riesgo hereditario que podemos detectar de manera
oportuna y con ello buscar de manera intencionada malformaciones cardiacas
durante los controles ultrasonogréficos durante el embarazo. La enfermedad
hipertensiva represento solo el 12 de los casos.

TOXICOMANIAS E INGESTA DE MEDICAMENTOS. Se reporta en la literatura
una mayor incidencia para cardiopatias congénitas con antecedentes de
alcoholismo, tabaquismo o consumo de drogas previo y durante la gestacion. En
nuestro estudio el 57% de los casos no tenia como antecedente el consumo de
sustancias toxicas para el feto. Dentro de las sustancias toxicas con mayor
namero de casos reportados fue el cigarro con un 23%, siendo mas frecuente su
consumo en el padre. En un 16% de las madres se detectdé el consumo de
medicamentos que se consideran en la categoria C de medicamentos
(anticonceptivos hormonales, metronidazol, aspirina, antihipertensivos,etc), por lo
gque es un factor de riesgo importante, modificable y que por ignorancia
probablemente las madres continien consumiendo dichos medicamentos que
influyen en la génesis no soélo de malformaciones cardiacas sino de muchas otras

también asociadas.

AMENAZAS DE ABORTO Y PARTO PRETERMINO. La incidencia de
malformaciones congénitas en general probablemente fuera mayor si se tomaran
en cuenta un gran numero de abortos o mortinatos en los cuales su causa esta
relacionada con defectos mayores que son incompatibles para la vida. No se
encontré en la literatura que la amenaza de parto prematuro o la amenaza de
aborto como factor para sospechar en un embarazo con una Cardiopatia
Congénita. Se reportd un 23% con antecedente de amenaza de aborto y 9% con
amenaza de parto pretérmino, por lo qgue nos apoyamos en lo establecido en la
literatura, siendo muy probable un mayor nimero de casos en aquellos que llegan

al aborto.
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NUMERO DE GESTAS. En cuanto al nimero de gestas, llama la atencion la
prevalencia en las primigestas, con 49% de los casos, no encontrando literatura
alguna que nos apoye esto. Valdria la pena extender mas el estudio de esta
variable, con mayor numero de casos, asi como el estudio genético con los

avances actuales para determinar la causa de dicha prevalencia.

ANTECEDENTES PERINATALES. Dentro de éstos antecedentes se tomaron en
cuenta las siguientes variables: semanas de gestacion, via por la cual se obtuvo el

producto (parto vaginal o cesarea), valoracion de APGAR y peso al nacimiento.

SEMANAS DE GESTACION. Se tom6 en cuenta las semanas de gestacion para
determinar si existe un riesgo para cardiopatias congénitas de acuerdo a la edad
gestacional, menores de 37 semanas de gestacion (pretérmino), 37-42 semanas
de gestacion (término) y mayores de 42 semanas de gestacion (postérmino). El
72% de los casos fueron productos de término, sin ser la prematurez un factor de
riesgo para cardiopatia congénita. Un pequefio porcentaje fueron recién nacidos
pretérminos sin que existan reportes en la literatura acerca de la relacién entre
cardiopatia congénita y prematurez por lo que valdria la pena realizar mas

estudios por diversos factores que pueden influir.

PESO AL NACIMIENTO. En relacion con el peso al nacimiento se clasifico a los
pacientes de acuerdo a su edad gestacional por medio de tablas de crecimiento
en: recién nacido con peso bajo, adecuado o alto para su edad gestacional. Un
68% de los casos se reportd con peso adecuado, por lo que no se apoya la
asociacion de cardiopatia congénita con peso bajo al nacimiento en nuestro
estudio. Solo el 23% presentd peso bajo al nacer de acuerdo a su edad

gestacional.

VALORACION DE APGAR. Se tom6 en cuenta la valoracion de APGAR para
clasificacion de acuerdo al puntaje: vigoroso (7 a 10), depresion leve (4 a 6),
depresion grave (menor de 3) al minuto de vida. El 63% de los casos presentd una

valoracion de APGAR adecuada (7 a 10). No encontramos en la literatura acerca

80



de este parametro, sin embargo en mi practica clinica he observado una mayor
incidencia de recién nacidos con APGAR moderado a bajo al minuto de vida, con
el control subsiguiente y una deteccién posterior en el periodo neonatal de
cardiopatia congénita. Por lo que la valoracion de APGAR es una variable que
valdria la pena estudiar mas a fondo y con un mayor niumero de poblacion. En el

estudio solo el 35% presento un APGAR con depresion leve.

PARTO/CESAREA. El 53% de los casos fue obtenido por via vaginal y el 47% por
cesarea, de las cuales la principal indicacion fue por sufrimiento fetal agudo. No
contamos en la literatura con reportes relacionados con asociacion de cardiopatia
congénita y sufrimiento fetal agudo, sin embargo si podria existir una relacion que
nos hiciera sospechar en dicha malformacion y sobre todo prevenir el sufrimiento

fetal agudo como factor de riesgo que incrementa la mortalidad.

SINTOMA Y SIGNOS. Se registraron los sintomas y signos iniciales mas
frecuentes reportados en el expediente, que motivaron a los padres a solicitar
valoracion médica o bien al médico general y/o pediatra a envio para valoracion
por subespecialista, asi como el momento en que comenzaron los sintomas
(periodo neonatal, lactante, preescolar y escolar). Se corroboré que los sintomas y
signos predominantes en las cardiopatias congénitas son la dificultad respiratoria y
la cianosis con un 72% y 70% respectivamente, como se reporta en la literatura. El
rechazo a la via oral, la apnea y la palidez son otros sintomas que se pueden
presentar en presencia de cardiopatia congénita, que deben de llevar al médico a
sospechar en dicha patologia.

COMIENZO DE LA SINTOMATOLOGIA. El 58% de los casos inicié sus sintomas
en el periodo neonatal y el 40% durante la etapa de lactante. Por lo que podemos
ver que la sintomatologia es temprana y por lo tanto el diagnoéstico también lo
debe de ser. Relacionado nuestros resultados con la edad al diagnostico, la
mayoria de nuestra muestra de estudio fue diagnosticada en el periodo neonatal y
un escaso numero en las etapa posteriores, por lo que la deteccion se esta

realizando en su mayoria de manera oportuna.
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DIAGNOSTICO. Como se menciond anteriormente, se busco en el expediente
clinico si el diagnéstico de sospecha fue por los padres, médico general, médico
pediatra o cardidlogo pediatra. Se obtuvo que el 35% de los casos fué
diagnosticado por meédico pediatra, 28% por meédico general y un 25% por
cardiblogo pediatra. Con esto podemos observar que hace falta mayor
capacitacion en los médicos de primer contacto para la identificacion de aquellos
nifios con factores de riesgo y con sintomatologia que haga sospechar en la
posibilidad de una cardiopatia congénita. Aun la mayoria de los casos estan
siendo diagnosticados posterior a varias valoraciones por médicos generales
hasta el envio posterior a médico pediatra. El menor porcentaje de diagndstico por
subespecialista, es debido a que se estd detectando de manera oportuna al
paciente con sospecha de cardiopatia congénita por el médico pediatra, con el

posterior envio al especialista para que determine el tipo de cardiopatia.

APOYO DIAGNOSTICO. Se revisaron en los expedientes clinicos el reporte de
estudios de apoyo para confirmar o bien diagnosticar la cardiopatia congénita y su
tipo. Dentro de los cuales se realizaron electrocardiograma y ecocardiograma. No
se encontraron reportes de radiografias de térax, el cual es un estudio también de
importancia para la orientacion diagnostica. En el 84% de los pacientes se realizd
estudio ecocardiografico, de los cuales el 42% confirmé el diagnéstico y el 58 %
establecié el diagnéstico. El ecocardiograma solo fue posible en el 35% de los
casos, de los cuales en 40% de los casos contribuyé al diagnostico y en 60%

confirmé el diagndstico.

MALFORMACIONES ASOCIADAS. Se consideran dentro de malformaciones
asociadas alteraciones cromosomicas como sindrome de Down, Sindrome de
Cornelia de Lange, Turner, Noonan, situs inversus y otras malformaciones
congénitas como malformaciones anorrectales, labio leporino y paladar hendido,
mielomenigocele, atresias intestinales, hernias inguinales, etc. La malformacion o
alteracion cromosémica mas frecuente diagnosticada por fenotipo fue el Sindrome
de Down en un 21%, seguida las hernias inguinales con un 7%. La literatura

refiere que el sindrome de Down es la alteracion cromosomica mas frecuente
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relacionada a las Cardiopatias Congénitas refiriendo un porcentaje similar a
nuestro estudio, sin embargo se ha referido que el defecto de las almohadillas
endocardicas como el defecto congénito mas frecuente encontrado, que a
diferencia de nuestro estudio, éste no se encontré en ninguno de los casos. Se
encontraron cuatro casos de nifios en los cuales se sospechd por asociacion y
fenotipo el diagndstico de un sindrome de Cornelia de Lange, Turner y Noonan,

relacionados con cardiopatias congénitas y reportado en la literatura.

COMPLICACIONES. Dentro de las complicaciones mas frecuentes presentadas
fueron: infecciones de vias respiratorias de repeticion, diagnosticadas como
neumonias, crisis de hipoxia, insuficiencia cardiaca congestiva, hipertension
pulmonar, choque cardiogénico, derrame pericardico, etc. La complicacibn mas
frecuente reportada fue la Insuficiencia cardiaca congestiva con un 28%, seguida

de la crisis de hipoxia con un 16%. El 14% presento hipertension pulmonar.

TRATAMIENTO. Dentro del tratamiento establecido se dividi6 en manejo médico
(diurético, IECA, etc), quirargico y aquellos que solo ameritaban vigilancia sin
ningun tratamiento. El 75% se encuentra con tratamiento exclusivamente médico,
el 14% recibi6 tratamiento quirdrgico y 12% se encuentra bajo vigilancia ya sin

tratamiento médico.

EVOLUCION. De acuerdo a su evolucion de los 43 casos revisados, 10 fueron
defunciones, 30 sobreviven y 3 de ellos se desconoce su evolucion, debido a que
ya no acudieron a control subsecuente. De los que sobreviven 73% se encuentran

controlados y solo el 27% ha presentado complicaciones en su evolucion.

SISTEMA DE REFERENCIA Y CONTRAREFERENCIA. Debido a la necesidad de
manejo quirdrgico de los 43 pacientes diagnosticados en esta unidad, 21
pacientes fueron referidos a tercer nivel de atencion, de los cuales solo de dos se
recibio la contrarreferencia, aunque el paciente continda en control en esta unidad
asi como en tercer nivel. El sistema de referencia y contrarreferencia es deficiente
por parte de la las unidades receptoras de tercer nivel, lo cual si representa un

gran problema ya que la mayoria de las cardiopatias congénitas amerita
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tratamiento y referencia a un tercer nivel de atencion y desafortunadamente se
complican los pacientes antes de su aceptacion. Ademas de que no se obtiene el
documento de contrarreferencia para saber la evolucion y el manejo establecido
en el tercer nivel de atenciéon. La informacion que se obtuvo fue por el control

subsecuente en la consulta externa de cardiologia pediatrica de ésta unidad

CONCLUSIONES

- El nUmero de casos de cardiopatias congénitas es frecuente en nuestro medio.

- La frecuencia relativa de las cardiopatias congénitas en nuestra poblacion fue

mayor en el sexo masculino.
- La mayoria de los casos deben de ser detectados al nacimiento.

- La mayoria de nuestros pacientes diagnosticados fueron del municipio de
Morelia.

- La Sistema de Referencia y Contrarreferencia aun es deficiente y esto afecta en

el prondstico de los pacientes.

- EI mayor porcentaje de pacientes procede de familias de nivel socio-econémico

bajo.

- La cardiopatia congénita mas frecuente fue la Persistencia del Conducto

Arterioso lo cual no se correlaciona con la literatura.

- Podemos considerar para sospecha de cardiopatia congénita aquellos con un

APGAR medio y bajo al primer minuto de vida.

- Pacientes que cursan con dificultad respiratoria debe de descartarse como

posible causa una cardiopatia congénita, principalmente al nacimiento.
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- El electrocardiograma es un apoyo importante en la orientacion diagnostica de
las cardiopatias congénitas y el ecocardiograma es un elemento indispensable

para el diagnéstico definitivo.

- El sistema de control prenatal es deficiente en deteccion de factores de riesgo y

malformaciones congénitas.

- La tasa de mortalidad en el grupo de pacientes con cardiopatia congénita es alun

alta.

RECOMENDACIONES

e Detectar de manera oportuna aquella poblacion en riesgo y disminuir
factores de riesgo proporcionando informacién adecuada y completa a la

poblacion.

e Dar continuidad a estudios epidemioldgicos y la difusion de factores de

riesgo a la poblacion.

e Implementar programas de promocion y prevencion de cardiopatias

congénitas y malformaciones congénitas asociadas.

e Capacitacion en ecografia obstétrica para lograr el diagndstico precoz de
las cardiopatias, tanto en la vida pre-natal para poder brindar un diagndstico

y tratamiento oportuno a ésta poblacion y disminuir con ello la mortalidad.

e Fortalecer el Sistema de Referencia - Contrarreferencia de la Red de Salud.
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El apoyo de la ecocardiografia oportuna puede influir en el prondéstico de los
pacientes para establecer un manejo médico y/o quirurgico), por lo que se
debe de gestionar la posibilidad de contar en nuestra unidad con un
ecocardiograma ya que la mayoria de nuestra poblacion es de un medio
sociecondmico bajo y no cuentan con el recurso econémico para su

realizacion.

86



REFERENCIAS

. Hoffman JI, Kaplan S. The incidence of congenital heart disease. J Am Coll
Cardiol. 2002;39:1890-900.

. R.M. Perich Durén. Cardiopatias congénitas mas frecuentes. Unidad de
Cardiologia Pediatrica. Hospital de Sabadell. Corporacié Parc Tauli.
Barcelona. Pediatr Integral 2008;X11(8):807-818.

. Botto LD, Correa A, Erickson JD. Racial and temporal variations in the
prevalence of heart defects. Pediatrics, 2001;3, 107-111.

. Pradat P, Francannet C, Harris JA, Robert E. The epidemiology of
cardiovascular defects, part I: a study based on data from three large
registries of congenital malformations. Pediart Cardiol 2003;24:195-221.

. Diaz Toméas JJ, Borreiro J, Ra-mos A, Solis G, Crespo M. Cardiopatias
congénitas en una serie de 53578 nifios nacidos en Ovie-do (1976-1985).
An Esp Pediatr, 1989;31:229-32

. Roy DL, Mcintyre L, Human DG, Nanton MA, Sherman GJ, Allen LM, Finley
JP. Trends in the prevalence of congenital heart disease: comprehensive
observations over a 24-year pe-riod in a difined region of Ca-nad. Can J
Cardiol, 1994;10:821-6

. Boneva RS, Botto LD, Moore CA, Yang Q, Correa A, Erick-son JD. Mortality
associated with congenital heart defects in the United States: trends and ra-
cial disparities, 1979-1997. Circulation 2001;103:2376-81.

. Cloarec S, Magontier N, Vaillant MC, Paillet C, Chantepie A. Prévalence et
répartion des cardiopathies congénitales en IndreetLoire. Evaluation du
diagnostic anténatal (1991-1994). Arch Pediart, 1999;6:1059-65

. Juan Calderén-Colmenero, Jorge Luis Cervantes-Salazar, Pedro José
CuriCuri, Samuel Ramirez-Marroquin. Departamento Cardiopatias
Congénitas. Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. México, D. F.
Arch Cardiol Mex 2010;80(2):133-140.

10. Moore, K. L. B.A; M. Sc; Ph. D; F.ILA.C; F.R.S.M. PERSAUD, T.V.N; M.D;

Ph. D. Embriologia Clinica. Interamericana Mc Graw Hill. 6ta edicion. 1995.

87



11. Cruz Hernandez, M. Tratado de Pediatria. 5 edicion. Barcelona: Espafa,
1983: 232-49,937-62.

12. Avery, Dr. Mary Ellen; Taeusch, Dr William, Jr. Schaffer. Enfemedades del
recién nacido. Quinta Edicion. 1986. Madrid. Dworkin, P. National Medical
series for independent study. Pediatrics. USA. 1996, 367-385.

13.Rouviére H, Delmas A. Anatomia Humana. Descriptiva, topogréfica y
funcional. 8° ed. Madrid: Casa Editorial Vailly-Bailliere;1971.

14.Netter FH. Cardiovascular Anatomy. Atlas of Human Anatomy.
Cardiovascular Selections from Novartis. USA: Novartis Pharmaceuticals;
1997.

15.Van Praagh R, David I, Van Praagh S. What is a ventricle? The single-
ventricle trap. Pediatr Cardiol 1982; 2:7 9-84.

16.Snider Rebecca A, Serwer Gerald A, Ritter Samuel B. Echocardiography in
Pediatric Heart Disease. 2nd ed. St. Louis, Missouri: Mosby-Year
Book;1997.

17.HIGGINS CB, SILVERMAN NK, KERSTING-SOMMERHOFF BA,
SCHIMIDT K: Congenital Heart Disease. Echocardiography and Magnetic
Resonance Imaging. New York Raven Press, 1990: 73.

18.Jenkins Kathy J, Correa Adolfo, Jeffrey A. Feinstein, et al. Noninherited Risk
Factors and Congenital Cardiovascular Defects: Current knowledge: A
scientific statement from the American Heart Association Congenital cardiac
Defect Committee, Council on Cardiovascular Disease in the young:
endorsed by the American Academy of Pediatrics. Circulation 2007; 115;
2995-3014.

19.Carlos Maroto Monedero (coordinador), Manuela Camino Lopez, José M.a
Girona Comas y Pascual Malo Concepcion. Guias de practica clinica de la
Sociedad Espafiola de Cardiologia en las cardiopatias congénitas del recién
nacido. Sociedad Espafiola de Cardiologia. Revista Espafola de
Cardiologia 2001; 54:49-66.

88



20.Moreno Granado F. Epidemiologia de las Cardiopatias congénitas.
Protocolos. Diagndsticos y terapéuticos en Cardiologia Pediatrica. De la
Sociedad Espafiol de Cardiologia Pediatrica (www.secardioped.org).

21.Barriales AV, Moris Tc, Sanchez PIl. Abordaje diagnostico de las
cardiopatias congénitas. An Pediatr. Contin 2005; 3; 87-89.

22.Te-Chuan Chou. Electrocardiography in clinical practice. 2nd ed. Odo, USA
Grune & Stratton; 1986.

23.Chavez GE, Esquivel SL, Llanes CM. Cardiopatias Congénitas mas
frecuentes: diagnostico radiolégico y su correspondencia con la
fisiopatologia. Medicentro 2008; 12 (1).

24.Laya BF, Goske MJ, Morrison S et al. The accuracy of chest radiographs in
the detection of congenital heart disease and in the diagnosis of specific
congenital cardiac lesions. Pediatr. Radiol 2006; 36: 677-681.

25.Alva C, Beirana L. Cardiopatias congénitas. En Alva C. Lo esencial de la
Cardiologia pediatrica. Ciudad de México. Mc Grraw Hill 2006, 73.

26.Maroto CM, Enriquez de Salamanca F, Herrdiz IS, Zabala JA. Guias de
practica clinica de la Sociedad Espafiola de Cardiologia en las cardiopatias
congénitas mas frecuentes. Rev Esp Cardiol 2001;54:67-82.

27.Anderson RH, Becker AE, Freedom RM, Macartney FJ, Quero-Jimenez M,
Shinebourne EA, et al. Sequential segmental analysis of congenital heart
disease. Pediatr Cardiol 1984, 5: 281-7.

28.ATTIE F: Cardiopatias Congénitas. Morfologia, cuadro clinico y diagnéstico.
México. Salvat Mexicana de Ediciones SA. 1985: 33-44.

29.ATTIE F, ZABAL C, BUENDIA HERNANDEZ A: Cardiologia Pediatrica.
Diagnostico y Tratamiento. Editorial Médica Panamericana SA. 1993: 15-19

30.VAN PRAAGH R: Segmental approach to diagnosis in congenital heart
disease. Birth Defects 1972; 8: 4.

31.SHINEBOURNE EA, MACARTNEY FJ, ANDERSON RH: Sequential
chamber localization. Logical approach to diagnosis in congenital heart
disease. Br Heart J 1976; 38: 327-340.

89


http://www.secardioped.org/

32.DIAZ-GONGORA G, ATTIE F, QUERO-JIMENEZ M, MUNOZ L,
ANDERSON RH, TYNAN M, BANO-RODRIGUEZ A: Secuencia diagndstica
de las cardiopatias congénitas. Arch Inst Cardiol Méx 1982; 52: 59-61.

33.Vesterby A, Nielsen K, Borg L, Paulsen S, Baandrup U. Congenital heart
malformations in Jutland, Denmark: a three year necropsy study in children
aged 0-14 years. Epidemiology and classification according to sequential
segmental analysis. Br Heart J 1987; 58: 653-8.

34.Rosenthal A. Nutritional considerations in the prognosis and treatment of
children with congenital heart disease. En: Suskind R, ed. Textbook of
pediatric nutrition. Nueva York, (NY): Raven Press, 1993:383-391.

35. Chang AC, Hanley FL, Lock JE, Castaneda AR, Wassel DL. Management
and outcome of low birth-weight neonates with congenital heart disease. J
Pediatr 1994;124:461-464.

36.Thomessen M, Heiberg A, Kase BF. Feeding problems in children with
congenital heart disease: The impact on energy intake and growth outcome.
Eur J Clin Nutr 1992;46:457-464.

37.Thompson-Chagoyan OC, Reyes-Tsubaki N, Rabiela-Barrios OL, Buendia-
Hernandez A, Miranda-Chavez |, Carrasco-Quintero R. Estado de nutricién
del nifio con cardiopatia congénita. Arch Inst Cardiol Mex 1998;68:119-123.

38.Park SC, Mathews AR, Zuberbuhler RJ, Rowe RD, Neches WH, Cora CL.
Down syndrome with congenital heart malformation. Am J Dis Child
1977;131:29-33.

39.Marino B, Papa M, Guccione P, Corno A, Morasini M, Calabaro R.
Ventricular septal defect in Down syndrome with congenital heart
malformation. Am J Dis Child 1990;144:544-5.

40.Masrino B, Corno A, Guccione P, Marceletti C. Ventricular septal defect and
Down’s syndrome. Lancet 1991;337:245-6.

41.Marelli Ariane J, Andrew S Mackie, Ralucalonescu, Elham Rahme and
Louise Pilote. Congenital Heart Disease in the General Population:

Changing Prevalence and age distribution. Circulation 2007; 115; 163-72.

90



42.Martinez Olordn P, Romero Ibarra C, Alzina de Aguilar V. Incidencia de las
cardiopatias congénitas en Navarra (1989-1998). Rev Esp Cardiol. 2005; 58
(12): 1428-34.

43.Myung Park. Pediatric Cardiology for Practitioners. Fisiologia de las
lesiones con shunts izquierda-derecha. Capitulo 11: Defectos congénitos
cianosantes, 52 edicion. 2008; cap. 9.

44 Villanueva Orbaiz R, Arrdez Aviar LA. Epidemiologia de las malformaciones
congénitas y de sus factores de riesgo. Pediatrica 2006; 26 (9): 308-15.

45. Martinez Oloron P, Romero Ibarra C, Alzina de Aguilar V. Incidencia de las
cardiopatias congénitas en Navarra (1989-1998). Rev Esp Cardiol. 2005; 58
(12): 1428-34.

46.Pierpont Mary Ella, Craig T.Basson, D. Woodrow Benson et al. Genetic
Basis for congenital heart defects: current knowledge: A scientific statement
from the American Heart Association Congenital cardiac Defects
Committee, Council on Cardiovascular Disease in the young: endorsed by
the American Academy of Pediatrics. Circulation 2007; 115; 3015-38.

47.Sanchez C. Etiologia general e incidencia de las cardiopatias congénitas.
En: Sanchez P, ed. Cardiologia pediatrica. Clinica y cirugia. Barcelona:
Salvat editores, 1986:3-10.

48.Samanek M, Voriskova M. Congenital heart disease among 815,569
children born between 1980 and 1990 and their 15-year survival: A
prospective Bohemia survival study. Pediatr Cardiol 1999;20:411-417

49.Factores influyentes en la evolucion de la mortalidad de las cardiopatias
congénitas. Estudio sobre 1.216 nifios en la Comunidad Autonoma de
Murcia (1978-1990). Rev Esp Cardiol 2001;54:299-306.

50.Van Praagh R. Diagnosis of complex congenital heart disease:
morphologicanatomic method and terminology. Cardiovasc Intervent Radiol
1984; 7: 115-20.

51.Arciniegas JG, Soto B, Coghlan HC, Bargeron LM Jr. Congenital heart
malformations: sequential angiographic analysis. AJR Am J Roentgenol
1981; 137: 673-8

91



ANEXOS

Nombre

Edad

Sexo

Municipio Diagnéstico Edad

Materna

Edad
Paterna

No.
Gesta

AP.

SDG. Parto/
Cesérea

APGAR

Peso

AP.P
Materno

Sintomas
Signos

ECO

ECG

Malformaciones

Complicaciones

Evolucién

Tx

establecido

Nivel
Socieconémico

Referencia
3er nivel

Contrarreferen

92




