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RESUMEN

Se realiza un trabajo sobre cardiopatias congénitas dada su importancia en la
morbimortalidad infantil y, sobre todo, en el periodo neonatal. Para ello se hace un
estudio de la prevencion y el manejo de las mismas, basado en los aspectos
genéticos concernientes a su riesgo de presentacion, asi como su diagndéstico y
conducta prenatal y post-natal. El conocimiento de los factores de riesgo
preconcepcionales y la aplicacibn de medidas de control o eliminacion de los
mismos, la identificacion de factores de riesgos maternos, familiares y, sobre todo,
fetales durante el embarazo, que permitiria el diagnéstico y la conducta a tomar
ante una cardiopatia fetal y el manejo apropiado del neonato con cardiopatia critica
con diagnéstico prenatal o sin él para lograr su estabilizacién y traslado al centro
cardiologico de referencia son aspectos importantes para reducir la incidencia y la
mortalidad por estas afecciones.
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INTRODUCCION

La incidencia de Cardiopatias Congénitas(CC) se estima que se aproxima a 8 por
cada 1000 Recién Nacidos (RN) vivos y constituye las anomalias congénitas graves
mas frecuentes, (1) de ahi la importancia de cualquier investigacion que sobre las
mismas se realice. No pocas veces, y tan precoz como en las primeras 24 horas de
vida extrauterina, una CC puede ponerse de manifiesto clinicamente con cianosis
y/o Insuficiencia Cardiaca Congestiva (ICC) lo que evidencia un defecto grave con
peligro inminente para la vida. En esos momentos lo que se impone es efectuar un
diagnostico correcto para tomar una conducta apropiada que al menos mantenga
con vida al neonato y desde ya, de ser posible, darle una solucién con calidad,
paliativa o definitiva, pero que garantice su existencia. Conociendo esto y el papel
de la herencia multifactorial (2,3) en la etiologia de las CC, desde hace algin
tiempo se aplican medidas encaminadas a disminuir tanto su incidencia prenatal (4)
como postnatal (5). Los objetivos de este trabajo estan dirigidos precisamente a
crear una estrategia de prevencion y manejo de las CC en el RN encaminada a
disminuir su riesgo preconcepcional, incrementar la probabilidad de deteccion de
una cardiopatia fetal y optimizar el manejo de un RN con CC critica que logre
estabilizarlo para garantizar con éxito su traslado y tratamiento salvador en el
centro cardioldgico de referencia.

DISCUSION

Una CC constituye cualquier defecto estructural y/o funcional del corazén y los
grandes vasos presentes en el RN , como consecuencia de un error en la
embriogénesis de estas estructuras (1). Por tanto, las cardiopatias obedecen a dos
grandes categorias etiologicas: factores genéticos y factores ambientales. Entre
ambos grupos se sitia un amplio apartado en el que se precisa la interaccion de
estos factores: la herencia multifactorial (2). En la actualidad, segun reportan
algunos trabajos, (3) se conoce que especificamente en las cardiopatias congénitas,
la etiologia se divide de las siguientes formas: un 90 % multifactorial, por defectos
cromosoémicos un 3 %, enfermedades monogénicas, 3 % y por factores ambientales
un 2 %. Estos también llamados, agentes teratégenos, se clasifican en fisicos,
infecciosos, drogas y agentes quimicos, metabdlicos y de origen materno (2). Entre
los agentes fisicos se cita las radiaciones; entre las infecciones, la rubéola,
enfermedades maternas no infecciosas, la Diabetes Mellitus y el Lupus Eritematoso
Sistémico; agentes quimicos, el alcohol y farmacos, la Vitamina A y sus derivados,
también solventes organicos, barnices, pinturas, laca, tinte para pelo y tabaquismo
(2,6). También se cita la hipoxia y las deficiencias nutricionales de folatos y
Vitamina E; la Hipertermia materna (en el embarazo) también se cita como agente
etiologico. Los factores de indole genético son mucho mas complejos de precisar
con exactitud, aunque los grandes progresos en patologia molecular han aclarado
algunos de los mecanismos genéticos del desarrollo y de sus anomalias. Asi mismo
se conoce la asociacion de estos defectos cardiacos a las cromosomopatias, las
cuales parecen presentarse con mas frecuencia en embarazadas cuya edad
materna es de 35 o0 mas afios, en el momento de la concepciéon (4).Conociendo esto
se impondria establecer un programa de prevencion de tales defectos, tanto desde
el punto de vista preconcepcional (primario), prenatal (secundario), como post-
natal (terciario).

La Prevencion Primaria iria encaminada a evitar que se produzca la anomalia y
dirigida fundamentalmente a la poblaciéon femenina en edad fértil o en edades
tempranas de gestacion y se llevaria a cabo a través de una serie de medidas



encaminadas a evitar la probable asociacion de factores genéticos y ambientales
que determinan la mayor posibilidad de las mismas, como estimular la procreaciéon
en edades Optimas, la identificacion de parejas con riesgo genético (antecedentes
familiares de cardiopatia congénita, antecedentes paternos o maternos o de un hijo
cardiopata previo, cardiopatia fetal previa o sindrome genético o cromosomopatia),
la comprobaciéon de la vacuna antirubedlica a la poblacion femenina en edad fértil,
la planificacion adecuada de la gestacion, el control preconcepcional de
enfermedades no infecciosas maternas, la educacion dietética y el suministro de
acido folico al menos 3 meses antes de la gestacion, asi como la eliminacion de
habitos téxicos y evitar la exposicion a teratégenos (2). Siempre existiran barreras
para lograr esto y las mismas serian el desconocimiento, los embarazos no
planificados, un control preconcepcional deficiente y la captacion de embarazos en
avanzado periodo de vulnerabilidad teratdgena. Lo indicado seria aplicar estrategias
de intervencién educativa en la comunidad, donde un equipo formado por el médico
de familia, el ginecobstetra y el genetista de la comunidad lo organizarian y
llevarian a cabo. Con el avance del Proyecto Humano, los desdrdenes genéticos
tanto monogénicos como poligénicos seran determinados y ello permitira a los
médicos, con los perfiles de riesgo genético para enfermedades cardiovasculares,
establecer la farmacoterapia y la terapia génica especifica basada en ambas, la
patologia molecular de la enfermedad y la composicion genética propia del
paciente. Estas modalidades terapéuticas modernas podran informar finalmente el
manejo futuro de la enfermedad cardiovascular no familiar, esporadica, comun. (6)
La Prevencion Secundaria de las CC consiste en la deteccibn de estas
malformaciones durante la vida fetal y en este aspecto, es la Ecocardiografia la
piedra angular del diagnéstico, la cual se realiza a los casos con factores de riesgo,
que se clasifican en fetales, maternos y familiares y que a su vez constituyen las
indicaciones para este estudio (7,8). Los maternos y los familiares ya han sido
expuestos anteriormente. Los fetales serian las alteraciones detectadas en el
Ultrasonido (US) de pesquisaje, que se le realiza a toda embarazada y que
indudablemente son las mas importantes y entre las que citamos a cualquier
desviacion de la apariencia normal del corazén o una vista cardiaca insatisfactoria
(sospecha de cardiopatia), una anomalia extracardiaca diagnosticada, una arritmia
fetal, una hidropesia fetal no inmunitaria, un oligo o polihidramnios o un
crecimiento intrauterino retardado. Ademas una traslucencia nucal incrementada
(9) y el diagndéstico citoldgico confirmado de que se trata de un feto con una
cromosomopatia, son criterios de remision al estudio ecografico del corazon fetal.
Para establecer una estrategia de prevencion secundaria de cardiopatia congénita
es importante un equipo de médicos que interactien eficazmente y que sean
capaces de identificar las gestantes con factores de riesgos. Estos serian: el médico
de familia, el genetista de la comunidad, el ginecobstetra que brinda atencién
durante el embarazo y el médico entrenado en ultrasonografia fetal. Ellos son los
encargados de reconocer, en un momento determinado durante la progresion de un
embarazo, alguna sefial o elemento de riesgo y proceder a la remision de la
gestante a una instancia superior, con mejores condiciones de diagnéstico prenatal,
que es llevado a cabo por un equipo de expertos en Genética y en Ultrasonido
obstétrico y fetal, un ginecobstetra con entrenamiento en procedimientos de
amniocéntesis y un Cardiélogo pediatra con experiencia en Ecocardiografia fetal. A
partir de las 18 y 26 semanas puede ser llevado a cabo un estudio de US de
pesquisaje de malformaciones ya antes mencionadas. En este estudio para la
visualizacion del corazén fetal, el American College of Obstetric and Gynecology,
recomienda obtener la vista de 4 caAmaras Standard del coraz6n como instrumento
de investigacion, (1) aunque otros autores sugieren la vista de los tractos de salida
de los ventriculos (10) para aumentar la eficacia diagnéstica. Cualquier anomalia
detectada seria el motivo de remisién a la realizacion de un Ecocardiograma fetal,
en el cual se estudian y precisan detalladamente vistas anatdmicas multiples
unidas, cuando es posible, al andalisis Doppler para patrones de flujo sanguineo fetal
normal y anormal. El hecho de confirmar una cardiopatia fetal implica la obligacién



de informar a los padres del diagndéstico, en qué consiste y su prondstico. Asi puede
planearse y coordinar la conducta ulterior en un equipo multidisciplinario
(cardidlogo pediatra, obstetra, neonatdlogo, genetista y si es posible un cirujano
cardiovascular). Importante es clasificar la lesién cardiaca a que nos enfrentamos,
en graves 0 mayores y leves o menores. Las primeras son aquéllas potencialmente
letales, que requeriran cirugia o cateterismo intervencionista durante etapa
neonatal o lactancia temprana o necesitaran un tratamiento quirdrgico continuado a
largo plazo. Las leves o menores son aquéllas que no representan un peligro
potencial para la vida del nifio, y aunque pueden ser tributarias de tratamiento
quirdrgico o cateterismo intervencionista, éstos no hubieran que practicarlo con
urgencia, ni de manera repetitiva, una sola vez bastara para su solucion definitiva.
La conducta a tomar seria en casos de defectos graves, la terminacion de la
gestacion previo consentimiento de los padres. Si no se decidiera tal interrupcién,
entonces tendria que asumir el equipo multidisciplinario la responsabilidad de
enfrentar ese futuro cardi6pata, siendo lo ideal hacer una coordinaciéon con una
institucion cardioldgica para que el parto o cesarea se efectuara en una unidad
obstétrica cercana a dicha instituciéon, de manera que el traslado se efectuara lo
mas rapido posible y se lograria estabilizar al neonato precozmente, en espera del
tratamiento quirdrgico o intervencionista (11). A propodsito de esto, ya en la
actualidad se dan los primeros pasos en cirugia cardiaca fetal y en el abordaje por
cateterismo intervencionista de lesiones cardiacas obstructivas a nivel valvular
aortico y pulmonar que potencialmente progresan intradtero y llevan a la Hipoplasia
de Cavidades lzquierdas o Derechas, respectivamente (11,12). Son precisamente
las cardiopatias ductus dependientes como la Transposicion de Grandes Vasos
(TGV), Hipoplasia de Cavidades lzquierdas (HCI) y la Coartacion Adrtica (Co Ao),
las que mas se benefician con el diagnéstico prenatal (13). En el caso de la TGV , la
salvadora septostomia interatrial con balén, se realizaria rapida y segura. En caso
de defectos menores, se mantendria el seguimiento durante la gestacion y
postnatal. Para una taquicardia fetal sostenida (supraventricular) o un bloqueo
auriculo-ventricular (BAV) congénito en una madre con una enfermedad del tejido
conectivo pudiera aplicarse tratamiento médico a la madre (12). Resumiendo, y
como plantea Santos de Soto, (14) la Ecocardiografia fetal cumple los siguientes 4
objetivos: establece el diagndstico completo, permite comprender la fisiologia fetal,
ofrece el tratamiento efectivo y predice el pronéstico fetal y neonatal.
La Prevencion Terciaria es la que realizamos en el periodo post-natal,
enfrentandonos a un RN que tiene o no diagnéstico prenatal de CC con el objetivo
fundamental de estabilizar el paciente para prepararlo a soportar en mejores
condiciones hemodinamicas, su traslado a un centro cardioldgico, donde se le
practicaria algun proceder quirdrgico o intervencionista que logre al menos
prolongar su vida que corre riesgo evidente en el caso de las CC criticas. El
problema que alun enfrentamos en la actividad es que los recursos y la distribucion
de expertos no tiene generalmente un acceso rapido al diagnoéstico post-natal en un
RN sintomaético con CC sospechada, ain mas, y a pesar de que el entrenamiento en
diagnostico prenatal esta mejorando, todavia no se logra realizar un total
diagnostico de cardiopatias intradtero. Guerchicoff y Marantz (15) puntualizan la
importancia del diagndéstico precoz a tal punto que demuestran que los RN sin tal
diagndstico, que sobreviven, tuvieron mayor tiempo de estadia hospitalaria y costos
totales mas elevados que los con diagnéstico precoz. Por tanto, adn nos
enfrentamos a CC inesperadas y debido a esto debe tenerse un alto indice de su
sospecha ante un RN cianético o no, que se choquea en los primeros minutos,
horas, dias de vida extrauterina.(16)

La conducta ante todos estos casos con elementos sobrados para sospechar una CC
es realizar una Ecocardiografia neonatal, la cual no debiera estar limitada a
cardiologos, sino extenderse al cuidado rutinario de un neonatélogo que enfrenta
un neonato criticamente enfermo (17). Esta informaria cual es y definiéramos la
conducta a seguir ante ella. Tratandose de un RN, lo importante es confirmar que



estamos ante una CC critica que pone en peligro inminente su vida, y que se
presenta con hipoxemia profunda o ICC severa. En sentido general, un neonato con
CC severa, se le aplican todas las medidas generales de este tipo de afecciéon y
entonces convendria definir qué otra cosa podria hacerse en aras de estabilizar
eficazmente a un nifio en el hospital de base, en espera de ser transferido a un
centro de cabecera. Para ello la principal medida a tomar en cuenta seria el uso de
la Prostaglandina (PG) E1 o Alprostadil, conocido como Prostin(18). El hallazgo
clinico mas uatil para seleccionar pacientes con lesiones sensibles a las
prostaglandinas seria la presencia de cianosis. En el RN cianético, la posibilidad de
una cardiopatia prostaglandina sensible es incrementada por la presencia de un
soplo, mientras que en el recién nacido no cianético es aumentada por la presencia
de pulsos anormales. Usando esta combinacion de signos (cianosis, soplo y pulsos
anormales) en asociacion con el estado general del paciente, se puede resumir que
en un RN, la presencia de cianosis o0 pulsos anormales aisladamente esta asociado a
una alta probabilidad de cardiopatia prostaglandina-sensible para indicar tal
medicamento. En el RN ciandtico, sin soplo y donde los pulsos periféricos son
normales, aunque este punto puede ser motivo de debate, es apropiado mantener
la infusion de prostaglandina para el traslado, si el nifio por lo demas esta bien.
Otro detalle que no debe faltar en todo RN en que se sospeche una CC es
practicarle un Electrocardiograma (ECG) de 12 derivaciones. Un Bloqueo
Auriculoventricular Congénito (BAVC) Completo o una taquiarritmia puede ser
causado por una CC (Ej: Ebstein, Transposicion Corregida de Grandes Vasos) o
tumores intracardiacos, pero también en un RN con corazén estructuralmente sano.
Una situacion hemodinamica llama grandemente la atencion en el caso de los RN
con circulacion sistémica obstruida de manera critica donde se comprueban signos
clinicos de hipoperfusion periférica con acidosis e hipotension arterial. Lo
importante aqui se traduce en la resucitacion del paciente que ayuda a optimizar la
entrega de oxigeno sistémico y previene la acidosis metabdlica. En dos principios
descansa la resucitacion de estos nifilos: 1ro. Patencidad del ductus: para proveer
flujo sanguineo sistémico, vital para la supervivencia temprana por lo debe
colocarse en infusiéon de prostaglandina y 2do., cuando esté establecido, la atenciéon
debe dirigirse a balancear los flujos sanguineos, sistémico y pulmonar (18). Aqui las
circulaciones sistémico-miocardica y pulmonar estan en paralelo y en competicion
dinamica constante la una con la otra. Es decir, un aumento en el flujo pulmonar
reduce los flujos sistémicos y miocardicos, manteniendo signos de hipoperfusion
periférica, acidosis metabdlica, oliguria y disfuncién miocéardica, por tanto, lo que se
impone es el empleo de ventilacibn mecanica, ajustando parametros ventilatorios
que permitan manipular la resistencia vascular pulmonar y evitar la sobrecirculacion
pulmonar, manteniendo una relacién flujo pulmonar/flujo sistémico de 1. Para
lograrlo debe emplearse un modesto nivel de presién positiva al final de la
expiracion (positive and expirative pressure —PEEP-) de 4- 6 cm de H20, garantizar
una Bi6xido de carbono arterial de 5-6 KPa y una saturacion de oxigeno (arterial)
entre el 75-80 %, evitando la alcalosis respiratoria. Si hay signos de bajo gasto
asegurarse que la infusibn de PGE-1 es adecuada, el volumen intravascular
satisfactorio y corregir anemia si existe. Si la TA sistémica lo permite una infusiéon a
baja dosis de Nitroprusiato sédico puede mejorar la acidosis metabdlica o de lo
contrario usar bajas dosis de inotropicos para corregir el circulo vicioso y el
empeoramiento de la funcidon ventricular evitando altas dosis de ellos. La llave del
manejo optimo de estos pacientes es establecer una comunicacion temprana con el
centro cardioquirdrgico especializado. EI momento de traslado sera determinado
por el diagnodstico. Si la respuesta favorable a la PGE-1 ha ocurrido y la estabilidad
de la via aérea y el acceso vascular se han apropiadamente asegurados, el
transporte se llevarda a cabo en el mejor momento, aunque también el fallo de
respuesta a la resucitacion pudiera estimular un rapido traslado al cardiocentro. Si
se trata de un RN ciandtico, no acidético, sin distress respiratorio, puede diferirse la
PGE-1. Si hay que usarla, convendria intubar al paciente La sedacion con morfina
usualmente es necesaria y relajantes musculares, en el caso de los neonatos



shockeados que permanecen taquipnéicos. Siempre contar con un ambu.-bag para
ventilacion manual y aplicar si es necesario.

Ya una vez que este RN llega al centro cardiolégico especializado, lo importante es
establecer el diagnostico de la CC con exactitud, precisando los detalles anatémicos
del defecto y definir la conducta que de manera paliativa o reconstructiva resuelva
la situacion. Para un RN hipoxémico critico con disminucion del flujo pulmonar, lo
mas indicado en el momento actual, sigue siendo el tratamiento paliativo, mediante
la creacién de una anastomosis sistémico-pulmonar, entre las que sigue siendo de
preferencia la técnica de Blalock Taussig modificado, que utiliza injerto de Goretex
y para la Estenosis pulmonar critica la valvuloplastia con globo, sigue siendo en
extremo eficaz (19). Si se tratara de una TGV, siempre obligatoriamente habra que
crearle una comunicacion interauricular de tamafio adecuado. a través de una
septostomia atrial con balén (Rashkind) que mejorara la hipoxemia y la saturacion
de oxigeno, para dar paso al tratamiento quirlrgico definitivo con la técnica de
recambio arterial o Jatene (20) en etapa neonatal. Para las CC obstructivas criticas
del corazon izquierdo neonatal (21) después de lograr la estabilidad hemodinamica
hay que intervenir al paciente. En los casos de Co Ao se practica coartectomia con
anastomosis término-terminal o aortoplastia con subclavia o parche sintético .Si se
trata de una E Ao critica y el ventriculo izquierdo lo permite, se hace valvulotomia
quirdrgica o valvulotomia con globo en el laboratorio de cateterismo cardiaco. En el
caso de la HCI (22) la conducta quirlrgica paliativa actual ha revolucionado de
manera significativa el triste panorama que anteriormente vivian estos nifios. El
procedimiento de Norwood esta disefiado para ofrecer un flujo sanguineo arterial
sistémico y coronario sin obstrucciones mediante la creaciéon de un neocayado
aortico, alivio de la obstruccion del flujo venoso pulmonar a nivel del tabique
interauricular y creacion de una fistula sistémico-pulmonar (23,24) o conducto de
ventriculo derecho a arteria pulmonar (25) para garantizar un flujo pulmonar
eficiente.

Con el avance de las técnicas quirdrgicas ha disminuido sustancialmente la
mortalidad perioperatoria de RN con CC. Esto unido al desarrollo de un equipo
multidisciplinario y todo un engranaje de recursos, puestos a disposicion en aras de
la obtencion de cada vez mejores procedimientos diagnésticos como ya son el
Ecocardiograma tridimensional, la Tomografia Axial Computarizada, la Resonancia
Magnética Nuclear, la Imagen por Emision de Positrones (26) y terapéuticos
(quirdrgicos y cateterismo intervencionista), han dado un vuelco total, en la
esperanza de vida de estos nifios con cardiopatias criticas.
Como conclusiones de nuestra revision podemos mencionar: primero, que el
conocimiento de los factores de riesgo preconcepcionales y la consecuente
aplicacion de medidas de control o eliminacion de los mismos, reducen la
probabilidad de aparicion de una CC; segundo, que el diagndéstico prenatal de una
CC se sustenta sobre la base de factores de riesgos y dentro de ellos, los fetales,
cuya deteccion ultrasonografica incrementan tal probabilidad diagndstica en la
Ecocardiografia fetal; tercero, que la deteccién intradtero de cardiopatias complejas
permite definir de antemano una conducta ante las mismas, que de no ser el aborto
terapéutico, facilita al equipo multidisciplinario trazar la estrategia a seguir frente al
futuro neonato cardi6pata; y cuarto, que el manejo de un recién nacido con
cardiopatia critica descansa en lograr su estabilidad clinica y hemodinamica para
garantizar su traslado exitoso y el tratamiento eficaz en el centro cardiolégico de
referencia.
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SUMMARY

We carried out a work about congenital hearth diseases because of their importance
in children's morbimortality, above all, in the neonatal period. For that we made a
study of their prevention and management, based on the genetic aspects related
with the risk of their presentation, and also with their prenatal and postnatal
behavior and diagnosis. Knowing preconceptional risk factors and applying
measures to control and eliminate them, identifying maternal, familiar and, above
all, fetal risk factors during pregnancy, which would allow to diagnose and
determinate the correct behavior against a fetal heart disease and the appropriate
management of the newborn with a critical heart disease with or without prenatal
diagnosis to achieve his stabilization and to carry him to the cardiologic reference
center, are all important aspects to reduce the incidence and mortality by these
disorders.
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