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Las Cardiopatias Congénitas se definen como una anor-
malidad en el momento del nacimiento en estructura o fun-
cién cardiocirculatoria, resultando generalmente de un desa-
rrollo embrioldgico alterado o en fallo de dicha estructura
de progresar mds alld de un estadio embrionario temprano
y/o desarrollo fetal.!

Su verdadera incidencia es dificil de determinar con
precision, pero se estima en un 0.8% de los nacidos vivos.?
Sin embargo, esta cifra no incluye las que podrian ser las
dos anomalfias congénitas cardiacas mds comunes: la Valvu-
la Adrtica Bichspide no estenética® y la Anormalidad de la
Vilvula Mitral asociada con el Prolapso Mitral?

Mis aun, en esa cifra no se incluye pequenos recién
nacidos pretérmino, los cuales, casi todos, tienen una Persis-
tencia del Conducto Arterioso, ni la prevalencia de anor-
malidad cardiovascular en natimuertos.

Asf, estd claro que las estad(sticas del pasado han seria-
mente subestimado la incidencia de Cardiopatfas Congé-
nitas.

Tampoco se dispone de datos precisos relacionados con
la frecuencia de lesiones cardiacas congénitas individuales y
los resultados de diferentes series difieren bastante, depen-
diendo de la fuente, vivos o muertos, y la seleccién de la
poblacién estudiada.

Friedman! en una revisién de 2,310 casos encontrd la
siguiente frecuencia de Cardiopatfas Congénitas: C.1.V.,
30.5%; C.I.LA., 9.8%; P.C.A., 9.7%; E.P., 6.9%; Coartaci6n de
Aorta 6.8%; E.A., 6.1%; T de F., 5.8%; T.C.G.V., 4.2% y
A.T., 1.3%.

Tabla No. 1
FRECUENCIA DE CARDIOPATIAS.
CONGENITAS AL NACIMIENTO

PORCENTAJE
Comunicacion interventricular 30.5
Comunicacioén interauricular 9.8
Conducto arterioso 97
Estenosis pulmonar 6.9
Coartacion de aorta 6.8
Estenosis adrtica 6.1
Tetralogia de Fallot 5.8
Transposicion completa de grandes vasos 4.2
Tronco arterial comun 2.2
Atresia Tricuspidea 1.3
Otros 16.5

Datos basados en 2,310 casos.
Friedman, W.: Braunwald’s Heart Disease. Textbook of Cardiovascu-
lar Medicine. W.B. Saunders, 1980.

En una revisién Jde un ano de la consulta externa del
Departamento de Cardiologia del Hospital Infantil Robert
Reid Cabral por el método de Demanda Satisfecha realizado
en 1980, por Mendoza Estrada y Colaboraaores,® la cual



comprendid 919 casos, se encontraron los siguientes resulta-
dos: C.I.V., 47.2%; E.P., 24.8%; P.C.A., 9.6%; T. de F. 9.0%;
T.A.C., 4.4%; C.A.V., 4.2%; C.l.A,, 3.2%; E.A., 3.0%; Coar-
tacion de Aorta, 1.4%; T.C.G.V,, 0.7%; R.V.P.A.T., 0.6%;
Ebstein, 0.6% y A.T., 0.42%.

La confirmacién clinica ha sido confirmada por estu-
dios hemodindmicos en 84.3% ° en este departamento.

Si se hace un andlisis comparativo de las dos series es
fécil apreciar que existen algunas diferencias pero en ambos
predomina la Comunicacion Interventricular con 30.5 vy
47.2%.

Los tres mds frecuentes en la revision de Mendoza:
C.I.V., E.P. y P.C.A. estan comprendidos entre las primeras
cuatro de Friedman, siendo la E.P. mucho menos frecuente
en su revision, 6.9 versus 24.8%. Cabe destacarse la mayor
frequencia de Tetralogia de Fallot y Tronco Arterial Com(n
en la revision de Mendoza y Colaboradores,® asi como una
menor de Estenosis Aortica, Ccartacion de Aorta y Trans-
posicion Completa de Grandes Vasos.

La mayoria de los nifios con Cardiopatias Congénitas
son varones; sin embargo, algunos de ellos parecen mostrar
una definida predileccion por determinado sexo; asi por
ejemplo: el Conducto Arterioso y la Comunicacion Inter-
auricular son mas comunes eh hembras y la Estenosis Aorti-
ca Valvular, la Coartacién de Aorta, la Tetralogia de Fallot

Tabla No. 2
CARDIOPATIAS CONGENITAS
METODO DE DEMANDA SATISFECHA

CASOS PORCENTAJE
Crmunicacion interventricular 398 47.2
Estenosis pulmonar 209 24.8
Conducto arterioso 81 9.6
Tetralogia de Fallot 76 9.0
Tronco arterial com(n 37 4.4
Canal atrioventricular 35 4.2
Comunicacion interauricular 27 3.2
Estenosis adrtica 25 3.0
Coartacion de aorta 12 14
Transposicion completa de
grandes vasos 6 0.7
Retorno venoso pulmonar
anémalo total 5 0.6
Ebstein 5 0.6
Atresia tricuspidea 3 0.4
TOTAL 919

Hospital Infantil Dr. R. Reid Cabral. Depto. de Cardiologia, Consul-
ta Externa (un ano, 1980).

Mendoza Estrada, }.; Pefia Tizon, J. y cols.

Arch. Dom. Card. 16:12, 1981-82.
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y la Transposicion Completa de Grandes Vasos lo son més
en varones.!

Anomalias extracardiacas ocurren en 20 a 25% de las
Cardiopatias Congénitas.’® A menudo ellas son mdltiples
en parte afectando el sistema musculoesquelético. Una ter-
cera parte de lactantes con anomalias cardiacas y extracar-
diacas tienen un sindrome conocido.!

Los sindromes conocidos asociados a Cardiopatfas
Congénitas, sin incluir trastornos hereditarios del tejido
conjuntivo y errores de metabolismo, se clasifican en dos
grandes grupos: Anormalidades Cromosémicas y Sindromes
Hereditarios o Probablemente Hereditarios.

Dentro de las anormalidades cromosémicas tenemos la
Trisomfa 21 o Sindrome de Down, estimidndose que cerca
del 50% de ellos tienen urr defecto cardiaco congénito, sien-
do los mds frecuentes el Canal Atrioventricular, la Comuni-
cacion Interventricular o Auricular y la Tetralogia de Fal-
lot.”

Otra anormalidad cromosomica frecuente es el Sindro-
me de Turner (XO) y aqui el defecto cardiaco congénito
frecuente es la Coartacién de Aorta.’

Dentro de las otras anormalidades tales como las Triso-
mia 13, la 18 y el Cri du Chat, el defecto mds frecuente es
la Comunicacién Interventricular.”

Otros defectos cardiacos congénitos acompainando es-
tas anormalidades cromosémicas son: Conducto Arterioso,
Estenosis Pulmonar y Doble Cidmara de Salida del Ventricu-
lo Derecho.”

Con el grupo de los sindromes hereditarios o probable-
mente hereditarios tales como Ellis Van Creveld, Holt-
Oram, Tar, Noonan, Leopard, Rubistein Taybi, Conradi,
Humermann, Apert e Incontinentia Pigmenti los defec-
tos cardiacos congénitos mds frecuentes son los septales:
C.ILA. o C.I.V. ademds de P.C.A., Estenosis Pulmonar y
Displasia de la Vilvula Pulmonar.’

La etiologia de las Cardiopatfas Congénitas parece ser
el resultado de la interaccidn entre sistemas genéticos multi-
factoriales. y ambientales demasiado complejos para permi-
tir una sencilla especificacion de etiologia® En la mayorfa
de los casos un factor causal no puede ser identificado.

Numerosos estudios han demostrado que la incidencia
de lesiones cardiacas congénitas en los hermanos cardi6pa-
tas congénitos es alrededor de un 2%, lo cual es significativa-
mente mayor que lo esperado.” En estudios de lesiones indi-
viduales los resultados han sido comparables cuando malti-
ples casos de cardiopatias congénitas son encontrados en
una familia; ellos son generalmente defectos idénticos o
similares.

Una mds alta incidencia ha sido encontrada en los hijos
de cardibdpatas congénitos, dando un riesgo aumentado de
20 a 40 veces.?

La aumentada incidencia de cardiopatias congénitas en
hermanos de afectos sin un aumento notorio en familiares
més distantes es sugestivo de un efecto genético recesivo
pero la prueba de que el rasgo sea debido a un gen recesivo
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Tabla No. 3
PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS POR EL METODO DE DEMANDA SATISFECHA.
HOSPITAL INFANTIL ROBERT REID CABRAL. SANTO DOMINGO, 1980

TOTAL DE PACIENTES CATETERIZADOS SEGUN DIAGNOSTICO CLINICO Y POST CATETERISMO:

DX. DX. POR DX. DX.POR
LESION CLIN. CATETER. LESION CLIN. CATETER.
C.ILV. 37 35 C.A.V. 2 1
P.C.A. 50 48 E.A.0. 1 1
E:P. 18 22 A.Eb. 1 1
T.F. 16 15 E.M. 2 1
C.LA. 6 1 .M. 2 1
Co.Ao. 7 7 l.A.o. 1 2
T.A.C. 4 5 AT. 1 1
R.V.AP. 3 Otros 2 2

TOTAL: 134 Pacientes cateterizados X?> = 9.89 P < 0.01

Confirmacion diagnéstico clinico = 84.3%

Mendoza Estrada, J.; Pena Tizon, J.; Perdomo Giraldi, M.; Elias Hiart, W.; Defill6 Ricart, M., y Taulé Maiién, J.

Arch. Dom. Card. 16:12, 1981-82.

puede ser muy diff{cil.

Unicamente las cardiopatias del Ellis Van Creveld y la
de la Transposicion Visceral Completa parecen estar estable-
cidos, como relacionados primariamente a los efectos de un
gen recesivo mutante Gnico.!®

Sin embargo, los datos sugieren una fuerte influencia de
otros genes recesivos en la ocurrencia de cardiopatias congé-
nitas y as{ una mutacién de un gen (nico podria ser causal
de formas familiares de C.I.A. con conduccion A.V. prolon-
gada, Prolapso de Vilvula Mitral, C.1.V., Bloqueo de A.V.
Congénito, Situs Inversus, Hipertension Pulmonar, la
combinacion de Estenosis Aortica Supravalvular y Estenosis
Periférica de Arteria Pulmonar, y los Sindromes de Noonan,
Leopard, Holt-Oram y Kartagener.!

Menos del 5 al 10% de las Cardiopatias Congénitas pue-
den ser ocasionadas por aberraciones cromosdmicas o muta-
ciones o transmisiones genéticas.!

El hecho de que, con algunas excepciones, Ginicamente
uno de un par de gemelos monocigéticos es afectado por
una Cardiopatfa Congénita indica que la gran mayoria de
malformaciones cardiovasculares no son heredadas en una
simple forma.!!

Visto que la capacidad reproductiva de los cardi6patas
congénitos con las anomafas mas severas, estuvo muy limi-
tada antes del advenimiento de la cirugia cardiaca, hace
poco probable que un gen dominante pudiera ser respon-
sable de muchos de tales defectos.!®

Sin embargo, varias familias comprendiendo matrimo-
nios entre individuos con C.I.A. y compaieros normales,
han producido C.I.A. en aproximadamente la mitad de la
prole, indicando que un gen trasmitido en la forma cldsica
autosémica dominante produce el defecto.*®

Otras trasmitidas con cardcter dominante, no siempre,
son la Estenosis Adrtica Supravalvular'? y el Prolapso de
Vilvula Mitral.”

Varias condiciones, resultados ambientales, son conoci-
dos por interferir con la cardiogénesis normal en humanos,
tales como Rubeola materna, abuso crénico de alcohol por
la madre y la ingestién de talidomida en la etapa temprana
del embarazo,'314-1516

La embriopatia rubedlica causa, ya sea Gnicamente o
en combinacion: P.C.A., E.P. Valvular y/o Arterial, y C.LA.
La talidomida causa ocasionalmente malformaciones cardia-
cas sin predileccion por una especifica. El Sindrome Alco-
hélico Fetal en un 45% ocasiona defectos septales ventri-
culares.'®1®

El Lupus Eritematoso Materno, durante el embarazo,
ha sido muy relacionado, en los Gltimos tiempos, con Blo-
queos A.V. Congénitos.!

¢Cudles son las consecuencias patolégicas de estas car-
diopatias congénitas?

1. Insuficiencia Cardfaca

2. Cianosis y derivados: Encuclillamier.to, Crisis Hipo-

xémicas, Policitemia, Hipocratismo D.gital y Com-.
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Tabla No. 4 Tabla No. 6
CARDIORATIANCONGENITAS CARDIOPATIAS CONGENITAS
INSUFICIENCIA CARDIACA
SINDROMES ASOCIADOS: PARTE |
1. Anormalidades cromosomicas: 1. Recién nacido pre-término 1,500 G.
Down (Trisomia 21) CAV-CIA-CIV y Fallot P.CA.
Trisomia 13 D CilVy 9CSVD 2. Lactante a término 1ras. 12-18 horas
Trisomia 18 E CIV-PCAy EP
Critdu:chat cIv Sobrecarga de Volumen Independiente del Flujo Pulmonar:

Severa Regurgitacion Valvular Auriculoventricular o
XO (Turmer) Co-Ao Sigmoidea, rara vez Miocarditis, Fibroelastosis Subendocar-
XXXY y XXXXX PCA dica, Bloqueo A-V Congénito o Taquicardia Supraventricu-
lar.
2. Sindromes hereditarios o posiblemente hereditarios:
Ellis Van Creveld Auricula tnica o CIA Diferenciar de causas de sobrecarga de volumen:
Fistulas A.V., Policitemia Severa y Depresion de Contracti-

Holt-Oram CIA y otros defectos lidad Miocardica por: Hipoxia, Hipoglicemia, Hipocalcemia,
comunes : :
Anemia y Sepsis.

TAR CIA y Fallot

: s Tabla No. 7
Noonan Displasia Valvula Pulmonar

& CARDIOPATIAS CONGENITAS
Leopard EP INSUFICIENCIA CARDIACA
Rubistein-Taybi PCA y otros PARTE Il
Conradi-Hunermann CIVyPCA
Apert cIv 3. Lactante Resto Tra. semana
Incontinentia Pigmenti PCA Obstruccion Severa o Critica al Flujo Arterial Sistémico:

Corazén lzquierdo Hipoplasico y Coartacion de Aorta.

Otras: Taquicardia Supraventricular Paroxistica, Fistulas
Modificacion de Friedman y Braunwald. Braunwald’s Heart Disease. erebro o hi Miocarditis
A Textbook Cardiovascular Medicine. W.B. Saunders, 1980. A.V. (cerebro o higado) y Miocarditis.

Tabla No. 5 4. Lactante A partir 2da. semana

INSUFICIENCIA CARDIACA EN LACTANTES Disminucién de la Resistencia Vascular Pulmonar:
Mas comunes CoAo y Atresia Aortica
ClV, CAV, TCGV, TAC, RVPAT, se hacen manifiestas.

1. Pobre alimentacion y fallo en ganar peso
2. Dificultad respiratoria principalmente taquipnea 5. Lactante A partir 3ra. semana
3. Frecuencia cardiaca ripida (160-180/min.) y adelate
4. Estertores o sibilancias pulmonares CIV, CAV, TCGV, RVPAT, menos VAOP, DCSVD, VU
5. Cardiomegalia y congestion pulmonar o edema pulmo- Friedman, W.: Braunwald’s Heart Disease. A Textbook of Cardio-

a Rayos X. vascular Medicine. W.B. Saunders, 1980.
6. Hepatomegalia usualmente indolora, edema periférico

3 plicaciones Pulmonares y Cerebrales

7. Ruidos de galope 3. Desbalance de pH.
8. Piel ceniza palida o ligera cianosis 4. Retardo en el Crecimiento
9. Sudoracién excesiva 5. Hipertension Pulmonar.

Vamos a analizar cada una de estas consecuencias pato-
l6gicas; iniciaremos por la Insuficiencia Cardfaca.
Aunque el mecanismo biésico de la Insuficiencia Cardia-

Friedman, W.: Braunwald’s Heart Disease. A Textbook of Cardio- ca es el mismo para todas las edades, el cardi6logo pediatra
vascular Medicina. W.B. Saunders, 1980. debe reconocerla claramente ya que sus causas comunes,

10. Volumen urinario disminuido
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tiempo de inicio y a menudo el enfoque terapéutico, varian
seglin la edad.'”'81°

Esta condicién es una com(n y seria complicacion de
las Cardiopatfas Congénitas ocurriendo en 1 paciente de 5,
en uno u otro tiempo, usualmente en el primer afo de la
vida2® Lactantes menores de un afio con malformaciones
cardiacas congénitas son responsables de un 80 a 90% de
los pacientes pedidtricos que desarrollan Insuficiencia Car-
diaca.!

Mas del 80% de los lactantes, con defectos cardiacos
congénitos severos, lo suficientemente grandes como para
requerir cateterismo cardiaco y cirugia o provocar la muer-
te, en el primer ano de la vida estan en Insuficiencia Cardia-
ca?!

El tiempo del inicio de la Insuficiencia Cardiaca puede
proveer pistas para el diagnéstico al igual que para la urgen-
cia de la evaluacién y el tratamiento ulterior.

En el lactante pre-término, especialmente aquellos con
menos de 1,500 G. de peso, la Persistencia del Conducto
Arterioso es por mucho el mds frecuente y otras formas de
defectos son raras.!

En el lactante nacido a término, Insuficiencia Cardiaca
en las primeras 12 a 18 horas, después del nacimiento, es
usualmente debida a malformaciones que envuelven sobre-
carga de volumen independientemente del flujo pulmonar
tales como severa regurgitacion tricuspidea, pulmonar, abr-
tica o mitral.??> Rara vez ésta es debida a Miocarditis, Fibro-
elastosis subendocardica, Bloqueo A.V. congénito o Taqui-
cardia Supraventricular.?

Es mandatorio diferenciar estas causas de las debidas a
sobrecarga de volumen por causa de Fistulas A.V. o severa
Policitemia y disminucién de la contractilidad miocardica
por Hipoglicemia, Hipocalcemia, Hipoxia, Anemia, Asfixia
Neonatal o Sepsis.?

Durante el resto de la primera semana la mayoria de los
casos de Insuficiencia Cardiaca obedecen a obstrucciones
severas criticas, de la circulacién sistémica, o sea, al flujo
arterial sistémico, las cuales en muchas ocasiones son desen-
mascaradas por el cierre del Conducto Arterioso. Ejemplos
de ellos son Corazén lzquierdo Hipoplasico: Atresia Aorti-
ca, Interrupcién del Arco Adrtico, Estenosis Valvular Adr-
tica Critica y ademds la Coartacion de la Aorta.2?

En este periodo también deben ser consideradas Taqui-
cardia Supraventricular Paroxfstica, Fistulas A.V. a nivel
cerebral o hepético y Miocarditis.!

A partir de la segunda semana, momento en que la re-
sistencia vascular pulmonar disminuye permitiendo enton-
ces el establecimiento de cortocircuitos importantes de
izquierda a derecha, se hacen manifiestos los C.1.V., Defec-
tos de Cojinetes Endocéardicos, Transposicién de Grandes
Vasos, Tronco Arterial ComGn y Retorno Venoso Anémalo
Total con Obstruccién Venosa Pulmonar;' sin embargo,
siguen siendo los mds comunes la Coartacién de Aortay la
Atresia Adrtica.2?
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Durante la tercera semana y en adelante es la C.1.V. la
causa mas importante, por mucho, de Insuficiencia Cardia-
ca, seguida de Transposicién y Coartacibon, Defecto de Coji-
netes Endocardicos y Conducto Arterioso.?? Menos comu-
nes son: Ventana Aorto-Pulmonar, Doble Cimara de Salida
de V.D., Ventriculo Unico y Retorno Venoso Pulmonar
Anémalo Total con ligera obstruccién venosa pulmonar.??

En el nino de mds edad, la Insuficiencia Cardiaca es a
menudo debida a una enfermedad adquirida o es precipi-
tada por una infeccién respiratoria en presencia de una
Cardiopatia Congénita o como complicacién de cirugia a
corazbn abierto o por Endocarditis Infecciosa.!

Dentro de las causas adquiridas que serdn el tépico de
la segunda parte de esta charla, estdn: la Carditis Reuméti-
ca, Enfermedades de Mio y Endocardio, la Endocarditis
Infecciosa, Arritmias Cardiacas Severas, Trastornos Hemato-
légicos y Nutricionales.!

La expresion clinica del fallo cardiaco en el lactante
consiste de signos distintivos de congestién venosa pulmo-
nar y sistémica con funcién cardiocirculatoria alterada que
semeja, pero a menudo no es idéntica, a la del nifio mas
grande o del adulto.?®

Sus manifestaciones més comunes son: 1) Pobre ali-
mentacién y fallo en ganar peso. 2) Dificultad respiratoria
principalmente taquipnea. 3) Frecuencia Cardiaca rapida
(160-180/min). 4) Estertores o sibilancias pulmonares.
5) Cardiomegalia y congestién pulmonar o edema pulmonar
a rayos X. 6) Hepatomegalia usualmente indolora y edema
periférico. 7) Ruidos de Galope. 8) Piel ceniza pdlida o lige-
ra cianosis. 9) Sudoracién excesiva. 10) Volumen urinario
disminuido.!

De éstos los més frecuentes son la dificultad respirato-
ria y la pobre alimentacion con consecuente fallo en ganar
peso.!

Son manifestaciones menos frecuentes: Edema periféri-
co, Ascitis, Pulso Alternante, Ritmo de Galope y una
inapropiada diaforesis. Derrame Pleural y Pericirdico son
extremadamente raros.!

En el lactante es menos obvia que en nifios mds grandes
y adultos, la diferenciacién entre insuficiencia derecha e
izquierda, ya que la mayoria de las lesiones que crean una
sobrecarga de presién o una de volumen al ventrfculo iz-
quierdo también resultan en un corto circuito de izquierda
a derecha a través del Foramen oval y/o conducto arterioso
asf como también hipertensién pulmonar debida a aumento
de presion venosa pulmonar. Contrariamente una aumenta-
da presi6én de llenado o elevada presién del ventriculo dere-
cho reduce desproporcionalmente la distensibilidad ventri-
cular izquierda, mds que en nifios mayores, dando lugar a
signos de congestion por hipertension venosa sistémica y
pulmonar.2*

La insuficiencia cardiaca en lactantes puede progresar
con una extrema rapidez y ser fulminante en horas o dfas;
de ahf la importancia de un diagndstico precoz con una eva-.
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luacién cardiovascular con miras a un diagnéstico y terapia
ulterior.

Debo recordar que a menudo esta insuficiencia cardiaca
se acompana de una infeccidn respiratoria, la que debe de
ser vigorosamente tratada.

Cianosis

La cianosis en ninos se produce cuando existe un
aumento de hemoglobina reducida en la sangre de vasos
cutédneos, excediendo 3 G/dI.!

Cianosis periférica usualmente refleja una extraccién
anormalmente grande de oxigeno de la sangre arterial nor-
malmente saturada, frecuentemente, siendo un resultado de
vasoconstriccion cutdnea perifrerica.

Cianosis central, por el contrario, es el resultado de una
desaturacion de oxigeno de la sangre arterial, mas a menudo
en pacientes con cardiopatias congénitas con cortocircuitos
de sangre venosa sistémica a la arterial, o sea, de derecha a
izquierda.!

Tabla No. 8
CARDIOPATIAS CONGENITAS
CIANOSIS

> 3 Gm. Hemoglobina reducida en sangre capilar

Causas:
3T, 3A, 1R.
Transposicion de Grandes Vasos
Tetralogia de Fallot
Tronco Arterial Comin
Atresia Tricuspidea
Atresia Aortica
Atresia Pulmonar
Retorno Venoso Pulmonar Anomalo Total

Ademas Insuficiencia Cardiaca con Edema Pulmonar mejo-
rando con 02 al 100%.

Plauth, Nugent, Schlant, Edwards. Williams y Kirklin.
The Heart. Hurst y cols. McGraw Hill, 1982.

Las Cardiopatfas Congénitas Cianéticas mds comunes
son: 3T., 3A. y 1R.; Transposicién de los Grandes Vasos,
Tetralogfa de Fallot, Tronco Arterial Coman, Atresia Tri-
cuspidea, Atresia Adrtica, Atresia Pulmonar y Retorno
Venoso Anémalo Pulmonar Total 22

En la revision del afio 1980 de datos de la Consulta
Externa de nuestro Departamento, las cianéticas mds comu-
nes fueron: Tetralogia de Fallot, 7.8%; Tronco Arterial
Comf(n, 3.8%; Transposicion de Grandes Vasos, 0.6%;
Retorno Venoso Andémalo Pulmonar Total, 0.5 ; Enferme-
dad de Ebstein, 0.5%; Atresia TricGspide, 0.3%; y otras
1.0%. Ellos comprendieron el 14.6% de las Cardiopatias
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Congénitas.’

Debe recordarse que aunque la cianosis es uno de los
signos iniciales mds frecuentes de Cardiopatias Congénitas
en el lactante, puede ser también un signo precoz de Enfer-
medad Pulmonar, Neuroldgica, Metabdlica, Hepitica o
Hematoldgica como Metahemoglobinemia, por lo que en
aquellos centros, donde se dispone de grandes facilidades,
como paliacién no quirGrgica por uso de prostaglandina
y de cirugia correctiva en neonatos, un rapido diagnéstico
diferencial es obligatorio para deslindar las causas cardiacas
de las no cardiacas.?>%

Es preciso también recordar que la presencia de
cianosis en Cardiopatias Congénitas puede ser debida a
Insuficiencia Cardiaca con Edema de Pulmén en vez de
cortocircuitos intracardiacos venoarteriales, pero la admi-
nistracion de oxfgeno al 100% usualmente mejora de mane-
ra dramdtica la Hipoxia debida a Insuficiencia Cardiaca o
Enfermedad Pulmonar con cortocircuitos intrapulmonares
pero no la debida a defectos cardiacos.?’

El Sindrome de Distress Respiratorio del Recién Naci-
do ocurre mds frecuentemente en el prematuro, el nacido
de madre diabética o el nacido por cesdrea. En estos casos la
cianosis es casi invariablemente precedida por taquipnea y
retraccién de la pared tordcica y frecuentemente asociada a
respiraciones quejumbrosas.2?

El neonato con cianosis debida a una Cardiopatia Con-
génita puede estar taquipneico pero por lo demds parece
estar confortable a menos que la cianosis sea severa o pro-
longada con desarrollo de acidosis.??> En el neonato con
Sfndrome de Distress Aguda, puede haber un muy Ilamativo
levantamiento paraesternal, hepatomegalia, estertores, un
soplo sistélico y cardiomegalia. La radiografia de tdrax
puede mostrar la apariencia reticulogranulosa caracter{stica
del pulmén y “broncogramas aéreos’ debidos a la hipo-
aereacion.??

Un cortocircuito de derecha a izquierda puede ocurrir a
través del Foramen Ovale y del Conducto Arterioso, asf
como a nivel pulmonar, pero cuando mejora la enfermedad
pulmonar hay una mejor oxigenacién y por ende una reduc-
cién de la resistencia vascular pulmonar disminuyendo el
cortocircuito de derecha a izquierda.??

El neonato con cianosis secundaria a enfermedad del
sistema nervioso central tendrd otras manifestaciones neuro-
l6gicas. Respiracion periddica e inestabilidad vasomotora,
las que se encuentran en el neonato normal, pueden estar
aumentadas.??

Las causas metabdlicas tales como Hipoglicemia, Hipo-
calcemia e Hipoxia, entre otras, pueden producir cianosis
por cortocircuito de derecha a izquierda a través del
Foramen Ovale.

Otra condicién que crea Fistulas A-V con cortocircui-
tos de derecha es la Cirrosis Hepatica Congénita. La meta-
hemoglobina también puede ser confundida por la cianosis
que produce, la cual obedece a presencia de metahemoglo-.
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bina en la sangre de vasos cutineos excediendo un G/d1.'??

La persistencia de la Circulacion Fetal es muy impor-
tante, ya que es una de las condiciones ciandticas, pero el
ecocardiograma bi-dimensional juega un papel sumamente
valioso para hacer la distincién.2®

Las consecuencias de la cianosis son el desarrollo de
Policitemia y de Hipocratismo Digital,! éste no aparece
antes de los tres meses y estd asociado con crecido niimero
de capilares con aumentado flujo sangufneo a través de
extensos aneurismas arteriovenosos y un aumento de tejido
conjuntivo de falanges terminales.

La policitemia es una respuesta fisiolégica a la hipo-
xemia crénica que estimula la eritrocitosis.

El aumento significativo del hematécrito causa un pro-
gresivo aumento de la viscosidad sanguinea especialmente
cuando es superior a 60%)

Tanto el hematdcrito como el volumen sanguineo cir-
culante estan aumentados, siendo la hipervolemia el resul-
tado del aumento en el volumen o masa de eritrocitos.!

Este aumentado volumen de eritrocitos provee una
aumentada capacidad transportadora de oxfgeno y por
tanto un incrementado aporte de oxigeno a los tejidos.

Sin embargo, esta policitemia compensadora es a menu-
do de tal magnitud que produce efectos adversos serios tales
como predisposicién a trombosis y diatesis hemorragica,?”
incluyendo una coagulacion intravascular diseminada croni-
ca.

Accidentes cerebrovasculares, particularmente trombo-
sis, es frecuente en aquellos con cianosis severa y sustancial
desaturacion de sangre am:rial,zg2930 sobre todo en meno-
res de dos anos, aun con hematdcritos relativamente bajos,
ocurriendo especialmente en condiciones que aumenta los
requerimientos de oxigeno como procesos febriles y/o
aumento de la viscosidad sanguinea por deshidratacion.

Otra importante complicacién es el Absceso Cere-
bral 2930 el cual ocurre en el 2% de la poblacién de cardidé
patas congénitos cian6ticos.

Este absceso es debido a los efectos de la policitemia o
a una embolia paraddjica especialmente en presencia de
deshidratacién o fiebre alta; ademds una trombosis venosa
infectada puede causarlo.2? Es raro en menores de 18 meses
'y com@nmente tiene un inicio insidioso marcado por cefa-
lea, febriculas, vomitos y cambios de la personalidad. Me-
nos frecuentemente se manifiesta de inicio por convulsiones
o parélisis motora.! Deben sospecharse en todo cianético
con signos neurolégicos focales.!

Morbilidad y mortalidad estdn inversamente relaciona-
dos con los niveles de saturacién de oxf{geno, o sea el grado
de hipoxia.'??

Las Cardiopatias Cianéticas mas frecuentes complica-
das con el Absceso Cerebral son la Tetralogfa de Falloty la
Transposicion de Grandes Vasos.

Trombosis venosa es un hallazgo frecuente en autop-
sias, particularmente de Tetralogia de Fallot y Transposi-
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cion de Grandes Vasos, ocurriendo la mayoria hasta el afio
de edad, con relativamente menos casos después de 4 o 5
anos, teniendo los més jovenes relativa anemia por deficien-
cia de hierro y los mayores policitemia.az'33

Hemorragias y embolias pueden causar también acci-
dentes cerebrovasculares.

Trastornos' en la hemostasia también ocurren con la
policitemia,®! los factores de coagulacién son com@inmente
anormales en aquellos con hematdcritos que exceden el
60%,2734'35 Una C.I.D. crénica ocurre.

Conteos de plaquetas pueden ser normales, aunque ini-
cialmente pueden estar aumentados en algunos con dismi-
nuciones subsecuentes relacionados con la persistente y
empeorante desaturacién® Existen ademds evidencias de
una acortada sobrevivencia de plaquetas en cardiopatias
congénitas cianéticas.®”

En los que tienen policitemia prolongada, la resultante
hiperuricemia puede precipitar una gota secundaria.>®

Una retinopatia consistiendo en vasos tortuosos y dila-
tados progresando a papiledema y edema de retina es
ocasionalmente encontrada en ciandticos y parece estar
relacionada a la eritrocitosis y/o disminuida saturacién arte-
rial de oxigeno pero no a la hipercapnia.!

El encuclillamiento, particularmente en los casos de
Tetralogia de Fallot, ocurriendo después del ejercicio para
aliviar la disnea>® mejora la saturacion arterial de oxigeno
al aumentar la resistencia vascular periférica, la cual dismi-
nuye el cortocircuito de derecha a izquierda, y también, por
el atrapamiento de sangre marcadamente desaturada en ex-
tremidades inferiores.

Ademds el retorno venoso sistémico inicialmente
aumenta y por ende el flujo pulmonar.!

Las crisis hipoxémicas frecuentemente complican el
curso en los nifos mds jovenes con ciertos tipos de cardio-
patias congénitas ciandticas, especialmente la Tetralogfa de
Fallot>*4° Estas crisis estin caracterizadas por ansiedad,
hipepnea y un sdbito y marcado aumento de la cianosis,
resultando de una abrupta reduccién del flujo pulmonar.
Pueden conllevar incluso a la muerte.

La subita reduccion del flujo pulmonar puede ser preci-
pitada por fluctuaciones en PO2 y pH de sangre arterial y
una sdbita caida en la presion arterial sistémica o aumento
en la resistencia vascular pulmonar o un aumento agudo en
la severidad de la obstruccion del tracto de salida del ven-
triculo derecho ya sea por una aumentada contraccion del
musculo hipertrofiado del tracto de salida del ventriculo
derecho o por una disminucién en el volumen de la cavidad
ventricular derecha debido a la taquicardia.!

Hemoptisis es una complicacién rara pero seria en los
ciandticos, ocurriendo mas a menudo en la presencia de
enfermedad pulmonar vascular obstructiva o de extendida
circulacién bronquial colateral o congestion venosa pulmo-
nar*! Hemoptisis masiva casi siempre representa ruptura de
una arteria bronquial dilatada.
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La embolia paraddjica, ya mencionada como causa de
accidente cerebrovascular, no es frecuente y es usualmente
sélo observada en necropsias.*?

3) Desequilibrio 4cido base

Trastornos en gases arteriales y pH son notados particu-
larmente en neonatos y lactantes con Insuficiencia Cardiaca
y cianosis?3

Los ciandticos presentan acidosis metabdlica secunda-
.ria a la hipoxia tisular; lo mismo se presenta en lesiones aso-
ciadas con gasto cardiaco sistémico reducido tales como
Coartacion de Aorta severa o Estenosis Adrtica Critica, con
la diferencia de que presentan relativos altos valores de la
tension parcial del oxigeno, esto aun en presencia de corto-
circuito venoarterial a través del conducto arterioso, siendo
resultado de una perfusién sistémica disminuida y una ele-
vada relacién de flujo pulmonar sobre flujo sistémico.!

Lactantes con severa hipoxemia, como casos de Trans-
posicion de Grandes Vasos o Atresia Pulmonar, a menudo
presentan acidosis metabdlica y marcada disminucién en la
tensién parcial de CO2 secundaria a hiperventilacion, resul-
tando de estimulacion de quimoreceptores periféricos por
hipoxia.

Grandes cortocircuitos de izquierda a derecha, especial-
mente con edema pulmonar, pueden presentar acidosis
respiratoria moderada y disminucién de la tensién parcial
de oxigeno, reflejando un aumento en el gradiente de ten-
sidn de oxigeno alveolo-arterial y un desbalance de ventila-
cién-perfusiéon.! Interferencia con el transporte de CO?2
implica insuficiencia respiratoria de moderada a severa, en
estos casos.!

Acidosis respiratoria y disminucién de la tension
parcial de oxigeno son observados en lactantes con obstruc-
cién al retorno venoso sistémico y cortocircuito de derecha
a izquierda a nivel atrial.!

4) Retardo en crecimiento

Son hallazgos comunes en las cardiopatias congénitas
ciandticas y en menor extension en las acianéticas, retardo
en el crecimiento y desarrollo fisico asf como un retardado
inicio de la pubertad

La severidad del trastorno del crecimiento descansa so-
bre el tipo de lesion anatémica existente y sus efectos fun-
cionales, creciendo normalmente la mayorfa de aquellos
con defectos leves.

El aumento de peso es més lento que el crecimiento
lineal en los acianéticos pero crecen paralelamente en los
cianéticos.!

El retardo de crecimiento es mayor en nifios que en
nifias, particularmente en la segunda década.!

El desarrollo mental es raramente afectado.!

La madurez ésea se retarda en los cianéticos en rela-
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cién a la severidad de la hipoxemia.!

Los factores incriminados para este retardo de creci-
miento son mdltiples, contindose entre ellos: a) pre-nata-
les, tales como infecciones intrauterinas, aberraciones cro-
mosémicas, sindrome hereditarios o no, malformaciones
extracardiacas asociadas y factores genéticos. b) Adquiridas
tales como: malnutrientes, resultando de anorexia e inade-
cuada ingesta caldrica y de nutrientes, acidosis y desbalance
electrolitico, estado hipermetabdlico, hipoxia tisular, dismi-
nuido flujo sanguineo periférico, insuficiencia cardiaca,
malabsorcion o pérdida de proteinas, infecciones respirato-
rias recurrentes y factores endocrinos.!

“En algunos la correccién quirdrgica del defecto cardia-
co influencia poco el subdesarrollo, siendo los factores: la
edad de la operacion, persistencia de lesiones residuales sig-
nificativas y secuelas o complicaciones de la cirugfa.!

5) Hipertensién pulmonar y enfermedad pulmonar
vascular obstructiva

Tabla No. 9
CARDIOPATIAS CONGENITAS ACIANOTICAS
SINDROME DE EISENMENGER

Causa:

Enfermedad Pulmonar Vascular Obstructiva, Resistencia
Vascular Pulmonar muy aumentada e inmodificable con-
llevando a niveles tensionales en Arteria Pulmonar igua-
les que sistémicos, excepto en C.L.A.

Resultado:
Inversion parcial, de inicio, pero eventualmente total del
cortocircuito de izquierda a derecha, haciéndose bidirec-
cional o de derecha a izquierda exclusivamente.

Cianosis diferencial si conducto arterioso

Mariano Defillo Ricart
Varias fuentes

Estas condiciones son muy serias y temidas complica-
ciones de las Cardiopatfas Congénitas.? La hipertension
pulmonar es usualmente el resultado de la transmisién di-
recta de la presion arterial sistémica al ventriculo derecho o
a la arteria pulmonar a través de una gran comunicacién.??
Menos frecuentemente obedece a obstrucciones severas del
flujo sanguineo a través del corazén izquierdo, a nivel de
venas pulmonares o mas alld.??

Enfermedad Pulmonar Vascular Obstructiva se refiere
a un proceso implicando cambios estructurales en las mds
pequenas arterias musculares y arteriolas del pulmén que
grandemente disminuyen y eventualmente destruyen la
habilidad del lecho vascular pulmonar de transmitir sangre
de las més grandes arterias pulmonares a las venas pulmona-
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res sin una anormal elevacién de presion en la arteria pul-
monar proximal.??

Estas dos condiciones pueden ser las principales deter-
minantes del cuadro clinico de muchas cardiopatias congé-
nitas, de su progresién y de la posibilidad o no de un trata-
miento quirdrgico correctivo®

Normalmente, la resistencia vascular pulmonar dismi-
nuye rdpidamente, inmediatamente después del nacimiento,
debido al inicio de la ventilacién y la subsecuente liberacién
de la vasoconstriccién pulmonar por hipoxia.!

Més luego el masculo liso de la media de los vasos pul-
monares de resistencia se adelgaza gradualmente ¢

En pacientes con presion pulmonar arterial elevada des-
de el nacimiento, fallo del crecimiento normal de la circula-
cién pulmonar puede ocurrir y cambios anatémicos en los
vasos pulmonares, tales como proliferacion celular de la in-
tima y engrosamiento de la intima y la media, a menudo
progresivo, de manera que en nifos mas grandes la resis-
tencia vascular pulmonar puede hacerse fija por cambios
obliterativos.!

Lactantes con hematdcritos altos asi como aumentada
viscosidad sanguinea también tienen un alto riesgo de desa-
rrollar hipertension pulmonar.

Una vez que se desarrollan los cambios proliferativos
de la fntima con hialinizacion y fibrosis, éstos son irreversi-
bles, hdgase lo que se haga, y hasta hoy dfa ningln trata-
miento ha sido efectivo o beneficioso para la Enfermedad
Pulmonar Vascular Obstructiva.!

Como esta Enfermedad Pulmonar Vascular es el factor
determinante de la posibilidad de correccién quirdrgica, es
mandatorio cuantificar y comparar la relacion entre flujo
sistémico y pulmonar asi como las resistencias vasculares
respectivas.

Mas aun, es imprescindible comprobar si la resistencia
pulmonar es fija 0 no, usiandose para esto la administracién
de oxigeno al 100%, o tolazolina en goteo EV continuo,
entre otros; los cuales producen una marcada caida de la
resistencia vascular pulmonar, en caso de no ser fija.

Cuando la resistencia vascular pulmonar es fija y la
severidad de la hipertension pulmonar iguala o excede los
niveles sistémicos, los cortocircuitos de izquierda a derecha
originales se invierten, de inicio parcial o totalmente luego,
conllevando a cianosis generalizada, o dlferenaal si se trata
de un conducto arterioso y se constituye entonces un Sin-
drome de Eisenmenger, el cual por definicén no puede ser
beneficiado por cirugfa, dicho en otras palabras, es inopera-
ble.

Debemos recalcar que en el proceso de instalacién del
sindrome de Eisenmenger, la cardiomegalia radiogrifica pre-
via en base a hipertrofia de cavidades izquierdas tienden a
regresar, por el creciente y progresivo aumento del ventricu-
lo derecho, confundiendo muchos médicos que interpretan
esta regresiobn como beneficiosa, siendo todo lo contrario.

Otros hallazgos radiogrificos deben orientar, en esos
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casos, tales como: marcada prominencia del cono pulmo-
nar, marcada dilatacién de las arterias pulmonares a nivel de
hilios y neta disminucién del flujo pulmonar periférico.

Asimismo el electrocardiograma es muy orientador,
pues la hipertrofia ventricular derecha se hace muy mani-
fiesta, presentindose sola o superando la izquierda, si exis-
tia antes. Es el Conducto Arterioso el que més hipertrofia
ventricular izquierda conserva en presencia de un Sindrome
de Eisenmenger.

6) Endocarditis infecciosa

Complicacién temible y prevenible de las Cardiopatias
Congénitas. Rara vez ocurre antes de los dos afos de edad.
Se implanta principalmente en la Tetralogia de Fallot, in-
cluyendo cirugia paliativa previa, Comunicacién Interventri-
cular, Estenosis Adrtica y Conducto Arterioso.!

En pacientes operados es particularmente implantable
en valvulas heter6logas u homélogas y en conductos homé-
logos.!

Los gérmenes implicados son varios, siendo los mds
frecuentes el Estreptococo Viridans y el Estafilococo
Aureus como el Epidermidis. En un 80-90% los hemoculti-
VOS son positivos.

So6lo en 33% puede identificarse la puerta de entrada
responsable de la bacteremia desencadenante.!

Debo recalcar que siendo una enfermedad prevenible
es mandatorio llevar a cabo una profilaxis con antibidticos,
antes de iniciar cualquier procedimiento odontoldgico, ins-
trumentacién quirdrgica y hasta enemas o purgantes drdsti-
cos y completarlo en las 48 horas siguientes, pues la morta-
lidad de ésta serfa complicacion alta, aun en los mejores
centros del mundo, alcanzando de un 20 a 25%.

7) Otros:
Angina de pecho y sincope

Es rara en lactantes y nifios, ocurriendo principalmente
por origen pulmonar anémalo de una coronaria y en ocasio-
nes asociadas a Estenosis Adrtica, Estenosis Pulmonar o
Enfermedad Vascular Pulmonar Obstructiva, siendo todas
éstas severas.!

En lactantes se manifiesta clinicamente por irritabili-
dad y llanto durante la alimentacién o durante el acto de
evacuar,! acompafidndose de taquicardia, cianosis o Palidez
y Sudoracién o Sincope.

El Sincope es muy raro en nifios; su presencia usual-
mente sugiere una Arritmia Cardiaca, ya que es su causa
més com(n.!

Puede ser también observado en Bloqueos A-V congé-
nitos o post cirugia y en la enfermedad del Nodo Sinusal,
mas frecuentemente post-cirugia, luego de cierre de comu-
nicaciones interauriculares o el procedimiento de Mustard
en Transposicién de Grandes Vasos.!
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Tabla No. 10

CARDIOPATIAS CONGENITAS
OTRAS MANIFESTACIONES

ANGINA DE PECHO

Causas:

Origen Pulmonar Anomalo de Coronaria. Estenosis Aor-
tica o Pulmonar o Enfermedad Pulmonar Vascular Obs-
tructiva, Severa.

Sincope:

Muy raro. Arritmia Cardiaca. Bloqueos A-V Congénitos
o Enfermedad Nodo Sinusal. Después de esfuerzo: Este-
nosis Aortica o Enfermedad Vascular Obstructiva Seve-
ra.

MUERTE SUBITA

Rara en lactantes. Arritmias, Hipoxemia e Insuficiencia
Coronaria.

Mas frecuente por otras causas: Estenosis Adrtica, Car-
diomiopatia Hipertrofica Obstructiva, Miocarditis, Blo-
queo A-V Congénito, Sindrome de Eisenmenger, Fibro-
elastosis Subendocardica Primaria, Anomalia de Corona-
rias y Cardiopatias Ciandticas con Estenosis o Atresia
Pulmonar.

Mariano Defillé Ricart
Varias fuentes

Ademds puede ser un signo ocasional pero ominoso de
Estenosis Adrtica Severa, Enfermedad Pulmonar Vascular
obstructiva ocurriendo caracteristicamente después de
esfuerzos. A veces ocurre por un mixoma de auricula
izquierda.!

La muerte sGbita

Es rara en nifos, siendo las arritmias, hipoxemia y la
insuficiencia coronaria secundaria a obstruccion del tracto
de salida del ventrfculo izquierdo, sus causas mads frecuen-
tesd”

Sin embargo, muerte sdbita es mds a menudo reporta-
da en casos de Estenosis Aértica, Cardiomiopatia Hipertr6-
fica Obstructiva, Miocarditis, Bloqueo A-V Congénito,
Sindrome de Eisenmenger, Fibroelastosis Subendocirdica
Primaria, Anomalias de Coronarias y Cardiopatias Congéni-
tas Cianéticas con Estenosis o Atresia Pulmonar.!

En la segunda parte de esta conferencia sélo enfocamos
la Carditis Reumdtica, sus secuelas y complicaciones.

Carditis Reumdtica. Secuelas y complicaciones
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En el estudio de 1980, por el método de la demanda
satisfecha, en la Consulta Externa del Departamento de
Cardiologia del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral,
un 30.2% correspondid a consultas por Fiebre Reumdtica,
14.0% a casos sin secuelas y 16.2% a Cardiopatfa Reumati-
ca’

La primera declaracién sobre Fiebre Reumatica en
nuestro pafs fue hecha por Mateo y Ravelo*® quienes revi-
sando mds de 15,000 expedientes del Hospital Infantil
Robert Reid Cabral, durante los afios 1961-1963, encontra-
ron una incidencia de 1% . Varios afnos luego, nuestro gru-
po, Defill6, Gallardo y colaboradores, en un estudio clfnico
que comprendid los anos 1970 a 1974 inclusive, encontrd
una incidencia de 4% con 73.5% de carditis*°

Revisando todos los expedientes del Departamento de
Cardiologia del Hospital Infantil Robert Reid Cabral, de
Santo Domingo, desde noviembre 1 del 1969 hasta el 21 de
julio de 1983, encontramos 781 casos de Carditis Reuma-
tica.

Los criterios para el diagnéstico de carditis fueron los.
de Kutsner y Mayer®® modificados y fueron los siguientes:

1) La aparicién deé soplos significativos en pacientes
conocidos poseedores de soplos o cambios aprecia-
bles en soplos preexistentes en ausencia de eviden-
cias de endocarditis infecciosa en drea mitral y/o
adrtica.

2) Frote pericérdico acompafando soplos significati-
vos.

3) Aumento de tamaiio del corazén.

4) Insuficiencia cardiaca congestiva.

Por supuesto que los criterios antes mencionados te-
nian que estar sustentados por evidencias de infeccion es-
treptocdccica previa o historia reciente de Fiebre Reuma-
tica.

Los criterios para el diagndstico de valvulopatia reuma-
tica se basaron en la presencia de datos estetoaclsticos y
palpatorios de lesion valvular mitral y/o adrtica, acompa-
fidndose de cardiomegalia radiogrifica y/o eléctrica sin evi-
dencias de actividad reumitica.

Usamos como indicadores de actividad reumatica los
siguientes:

1) Alteraci6n en los reactivos de la fase aguda: aumen-
to de la velocidad de sedimentacion globular y una
protefna C reactiva (positiva).

2) Persistencia de taquicardia, soplos significativos y/o
frote . pericardico, cardiomegalia radiogrifica y de
insuficiencia cardiaca en ausencia de endocarditis
infecciosa, a pesar de la terapia vigorosa anti-infla-
matoria y anticongestiva.

Todo primer ataque de carditis visto por nosotros fue

considerado ataque fndice, no siendo necesariamente éste el
primer episodio de carditis en el nifo.
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Tabla No. 11

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS POR EL METODO DE DEMANDA SATISFECHA.
HOSPITAL INFANTIL ROBERT REID CABRAL. SANTO DOMINGO
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1980
PACIENTES CON FIEBRE REUMATICA SIN CARDIOPATIAS:
MASCULINOS: FEMENINOS: TOTAL
EDAD CASOS % CASOS 7L CASOS %
0— 6 Meses - - - - - —
7—11 Meses - - - - - —
1— 3 Anos — — — - — -
4— 6 Anos 1 0.0 7 0.2 8 0.3
7— 9 Anos 17 0.6 14 0.5 31 1.1
10—-12 Anos 49 1.8 49 1.8 98 3.6
13—15 Anos 47 157 68 25 115 4.3
16 y Mas 50 1.8 74 2.7 124 4.6
TOTAL 164 6.1 212 7.9 376 14.0

Mendoza Estrada, ).; Peiia Tizéon, }.; Perdomo Giraldi, M.; Elias Hiart, W.; Defillé Ricart, M.; Taulé Manén, J.

Archivos Dominicanos de Cardiologia 16:12, 1981-82.

Tabla No.

12

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS POR EL METODO DE DEMANDA SATISFECHA.
HOSPITAL INFANTIL ROBERT REID CABRAL. SANTO DOMINGO

1980

PACIENTES CON CARDIOPATIA REUMATICA SEGUN EDAD Y SEXO:.

MASCULINOS: FEMENINOS: TOTAL
EDAD CASOS % CASOS % CASOS 74
0— 6 Meses - — — — = -
7—11 Meses - - - — — —
1— 3 Aiios - - - - — —
4— 6 Anos 9 0.3 14 0.5 23 0.8
7— 9 Anos 25 0.9 29 1.0 54 2.0
10—12 Aiios 43 1.6 75 2.8 118 4.4
13—15 Afios 63 23 67 2.5 130 4.8
16 y Mas 45 1.6 65 2.4 110 4.1
TOTAL 185 6.9 250 9.3 435 16.2
* P < 0.001

Mendoza Estrada, J.; Peiia Tizon, ).; Perdomo Giraldi, M.; Elias Hiart, W.; Defill Ricart, M.; Taulé Maiién, ).

Archivos Dominicanos de Cardiologia 16:12, 1981-82.
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Los seguidos lo fueron por un perfodo de tiempo
maximo de 12 afios y minimo de un mes. El nGmero de visi-
tas por ano a la consulta estd basado en la severidad de la
afeccion cardiaca, viniendo desde dos veces por afno hasta
una o mas por mes. Los datos de cada caso se basaron en las
observaciones escritas de por lo menos dos examinadores.
Una vez al afo, por lo menos, estos nifos se sometian a
estudios radiograficos y electrocardiograficos.

Un 2.6% tenfa 4 aios o menos. Esta cifra, aunque no pa-
rece ser elevada, es significativa, puesto que un solo reporte
de todos los revisados por nosotros,5!-52-53-54-55-5-57-8 Ap-
din y Eissa® en su serie de 1,000 casos, encontraron un
2.6%; esto habia sido ya sefialado por Mateo y Ravelo en
1963, cuando encontraron en menores de 3 anos, 6 casos
para un 3.6%48

Nosotros en una revision anterior de 4 afos, en el Hos-
pital Infantil de Santo Domingo,* habfamos encontrado
que el 9.1% de los admitidos por fiebre reumdtica eran me-
nores de 5 afos, resultando parecido al de D’Arbela y cole-
gas, 10%, en Kampala, Uganda5®

Cifras similares han sido obtenidas en Nigeria, Pakis-
tin®* y otros pafses subdesarrollados,"'.’g60 indicando una
temprana exposicion al estreptococo con desarrollo precoz
de enfermedad post estreptocdcica. Por supuesto, al igual
que otras revisiones, el 93.2% estaba comprendido entre 5y
14 anos y s6lo un 4.2% para los de 15 anos o mds.

La frecuencia de la carditis aguda en nuestra revision
solo es superada por la de Per(, en un estudio que abarcd
de 1966 a 1973, arrojando un 76.5%. Obsérvese que en
Bolivia y Ecuador presenta una baja frecuencia por debajo
del 40 %

En la carditis aguda los cambios auscultatorios eran
indicativos de las siguientes afecciones valvulares: envolvi-
miento aislado de una vdlvula en 353 casos, 45.0%, corres-
pondiendo 4/5 de éstos a la mitral y 1/5 a la adrtica, es
decir, que la afectacion a la mitral aislada fue de 36.2%,
predominando por mucho la presencia de un doble soplo.
La adrtica fue de 8.9%.

Vale la pena mencionar que la doble lesion mitral aus-
cultatoria en esta revision de carditis aguda, supera la de
Shefferman y colaboradores de Puerto Rico en 1965°%
quienes encontraron un soplo sistélico apical en 97%, soplo
diast6lico apical en 25%, soplo diast6lico adrtico en 9% y
soplo sistblico aértico en 4%. Envolvimiento mitral inclu-
yendo asociacion con otras lesiones valvulares, ocurri6 en
94.5%, cifra similar a la Feinstein en U.S.A., cuyo porcen-
taje variabe entre 81 a 97%%' y a Cumming en el Hospital
de Nifios de Winipeg, Cinada.5? Vega Vidal en una revision
de 103 casos de carditis, en el Hospital Universitario de
San Juan, reporté un 100% para la mitral y un 33.2% para
la abrtica®?®

Es mandatorio recalcar que en el grupo de 0 a 4 anos,
15 de las 19 que presentaron una carditis aguda mostraron
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datos indiscutibles de estenosis mitral significativa, dejando
ver que no debfa ser su primer ataque y conllevado a
repercusiones hemodindmicas severas, obligando a una
comisurotomf(a, a breve plazo, en menores de 10 afios.

Esto ha sido también reportado en varios pafses subde-
sarrollados como Tailandia, India, Irdn y Turqufa*®

En India, Cherian reporta que el 34% de las comisuro-
tomfas se efectGan en pacientes menores de 20 afios*?

La lesion adrtica aislada ocurri6 en un 8.9% y combina-
da en un 55.8%. La aparicion de un soplo sistélico aértico
significativo a menudo acompanando un doble soplo mitral,
parece ser frecuente en la carditis nuestra; debe recalcarse
que en la revisién de autopsias de nuestro Hospital de
1965 a 1974, 6 casos, el 17.2% de las Cardiopatias Reu-
maticas, presentaban una Estenosis Adrtica, teniendo eda-
des desde 6 a 14 anos* de manera que esta lesién ocurre
con relativa frecuencia en nuestro medio, contrastando
notablemente con las series extranjeras.

En un estudio clfnico reciente de 101 casos de Insufi-
ciencia Adrtica Reumética®® nos ha llamado grandemente
la atencion el hecho de que sélo 5 de ellas tuvieron Corea,
todos antes de 1975, como manifestacion de Fiebre Reu-
matica, a pesar de que ésta ocurre en un 22.5%, asocidndose
a Carditis en un 78.8%, segln nuestra revision de 5 afos de
1974.5¢

La Insuficiencia Adrtica como lesién aislada en Cardi-
tis Aguda sélo ocurrié en 14 casos y la doble lesién de uno,
de manera que practicamente siempre se asncia a una lesién
mitral.

La afectacion tricspide siempre se acompaiia de parti-
cipacién mitral y/o adrtica ocurriendo en un 3.7%.

La Pericarditis fue detectada en 19.4% de las Carditis
Aguda, presentando 17 de ellas evidencias indiscutibles de
derrame pericardico significativo, sin que ninguno de. ellos
manifestara serias repercusiones hemodindmicas caracte-
risticas de taponamiento cardiaco.

Enfatizaremos primero en la alta incidencia de Peri-
carditis en esta revision que triplica las cifras de varios auto-
res, y entre ellos Massel, el estudio conjunto del Reino Uni-
do y Estados Unidos y Shefferman, y en segundo lugar la
rareza de derrame pericdrdico cuantioso, como ha ocurrido
en estos casos, en la revisién de la literatura 54-56-57-67-68-69

La Insuficiencia Cardiaca ocurri6 en el 46.0% de las
Carditis Agudas, seguidas regularmente. A pesar de que no
podemos precisar si era o no el primer ataque, muy posible-
mente no; no cabe duda de que este porcentaje es muy ele-
vado y no hemos encontrado ninguno parecido en las series
revisadas: Spagnoulo y Feinstein,’® Markowitz,®” Sheffer-
man®* y Vega Vidal® entre otros. Esta Insuficiencia Car-
diaca seria indicativa de una carditis severa en nuestro
medio. Cabe destacar que en el grupo de 0 a 4 afnos, 9 de 18
cayeron en Insuficiencia Cardiaca.

Las manifestaciones asociadas, Criterios de Jones, a la
Carditis Reumdtica Aguda, fueron en orden de frecuencia:
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Artritis 30.8%, Corea 23.1%, Nodulos Subcutaneos 1.5% y
Eritema Marginado 0.2%. Todas, cifras muy similares a las
nuestras, de una revision de Fiebre Reumadtica de 1970 a
1974*° Las manifestaciones articulares parecen presentarse
en forma peculiar en nuestro medio. Asi, por ejemplo, con
poca frecuencia hemos visto la inflamacién articular,

Puerto Rico, Venezuela y Chile reportan cifras de 80%,
mientras que paraquay s6lo un 20%.

Recalcamos que la poliartralgia fue un hallazgo fre-
cuente en nuestra revision, 48.1%; realmente vemos mucho
mads artralgia que artritis.

La Corea de Sydenham, antes diagndstico de por si de
Fiebre Reumidtica, ya hoy dia no lo es, pues el Lupus Eri-
tematoso Diseminado, Hipoparatiroidismo Idiopatico y
tumores de ganglios basales,”’ ademés de Ataxia Telangiec-
tasia, enfermedad de Lyme, enfermedad de Lesch Nyhan,
uso de fenotiacinas, uso de anticonceptivos orales e intoxi-
caciéon por litio, pueden manifestarse clinicamente como
una Corea de Sydenham. Es una forma de presentacion
frecuente en nuestro medio al igual que en Brasil, Ecuador
y Puerto Rico.

Nos hemos grandemente impresionado por el alto n(-
mero de afeccion cardiaca en estos casos, 78.8% en nuestra
serie, superando las demds revisadas: Coombs 76%, 1924;
Kaiser 58%, 1934; entre otras, tal como menciondsemos en
un artfculo anterior.5®

Esta carditis es usualmente benigna, no sélo cuatro
casos cayeron en insuficiencia cardiaca, acompafiandose
uno de ellos de nddulos subcutineos. En los Gltimos afnos
hemos empezado a ver creciente niimero de coreas puras,
los motivos de este cambio o variacion los desconocemos.

Recalcamos lo poco com(in de la artritis en esta revi-
sidn, hecho ya sostenido por nuestro grupo en la revision
de 1974*° lo que motivé que considerdramos la carditis,
la artralgia y la fiebre las tres manifestaciones mas frecuen-
tes de Fiebre Reumdtica en nuestro medio; por supuesto,
esto no incluye la Corea de Sydenham.

Valores tan insignificantes en la incidencia de Nodulos
Subcutidneos y Eritema Marginado, obligan a considerar
seria y criticamente su valor diagnéstico en nuestro medio,
aunque no dejamos de reconocer que lo primero, desde el
punto de vista anatomatoldgico, puede ser diagndstico. Es
por esto que siempre hemos creido, basados en la rareza en
nuestro medio de algunos de los criterios mayores de Jones,
que éstos no son aplicables en estas latitudes, opinidn que
es compartida por muchos de los que vivimos en dreas de
paises subdesarrollados o en vias de desarrollo; esto asi lo
expresamos en la VI Conferencia Panamericana sobre Estu-
dio y Prevencién de Fiebre Reumitica, celebrada en Lima,
Perd, en 1977.

Encontramos 56 casos, 7.1%, que satisfacian los crite-
rios para actividad reumdtica cronica, es decir, persistencia
de: taquicardia, frote pericardico, soplos significativos, car-
diomegalia e insuficiencia cardiaca con pruebas de labora-
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torio alteradas: aumento de la sedimentacion globular y
proteina C reactiva, por un espacio mfnimo de seis meses
irrespectivamente del tratamiento empleado. La mortalidad
en estos casos es de 26.7%, mucho mayor que la de la serie
general que fue 16.7%. Este valor duplica el reportado por
Irvington House en el 1962, citado por Markowitz?®” de
un 13%.

Un 34.9% tuvieron una o mds recurrencias, considerdn-
dose entre los valores ya reportados en otras series5! Co-
mo era de esperarse, los ataques recurrentes ocasionaron
cada vez mayor dafo cardiaco. Estas recurrencias influen-
ciaron marcada y adversamente el prondstico de la cardio-
patfa reumdtica y son el blanco hacia el cual, medidas profi-
lacticas pueden ser mds eficazmente dirigidas. 51

Es bien sabido que la agravacion de cardiopatia reuma-
tica aumenta con el ndmero de ataques previos.se61 La
severidad de la cardiopatia reumética, en su evolucion, es
generalmente proporcional a la severidad de la carditis
aguda.

Dario valvular permanente fue demostrado en 226 car-
ditis reumdtica durante un seguimiento que abarcé hasta
nueve anos, lo que arroja un 42.9%.

A mayor intensidad de los soplos descubiertos en el
ataque {ndice, menor es la probabilidad de desaparicion.
Esto es aplicable principalmente a la afectacién mitral y no
a la adrtica, cuya afectacion regresa en mucho menor

porcentaje que la mitral, 26.4% versus 48.9%; esto se aplica
principalmente a la insuficiencia adrtica, ya que para la
gran mayoria, la estenosis adrtica pura es casi nunca reu-
mética®” La desaparicién de evidencia de afectacién val-
vular fluctudé desde meses a afios.

Las complicaciones de la carditis reumética aguda y/o
sus secuelas fueron dominadas por patologfas pulmonares,
fibrilacién auricular y endocarditis infecciosa, las que ocu-
rrieron en el 14.9, 4.0 y 2.8% respectivamente, teniendo
una mortalidad significativa de 24, 53 y 41%, por lo que su
aparicion es indicativo de mal pronéstico. Dentro de las
complicaciones pulmonares citaremos: Bronconeumonia,
Neumonitis Reumdtica, Tromboembolismo Pulmonar, Ede-
ma Agudo de Pulmén, Neumotdrax a tension, Absceso Pul-
monar, y por supuesto, aparicion de Hipertension Pulmo-
nar.

Necesitamos destacar que la “Neumonitis Reumdtica”
fue diagnosticada en 26 casos presentando una mortalidad
similar a las otias complicaciones pulmonares. Lo mismo es
cierto para la gran mayoria de las complicaciones que ocu-
rrieron entre 5 y 14 anos.

Los casos de fibrilacién auricular, 32 casos, mayoria
neta de hembras, ocurrié en 4.0% de las carditis agudas y/o
sus secuelas, preser‘zron un findice cardiotoracico medio
de 0.77 (yendo de 0.57 a 0.92), lo que los clasificaba en el
grupo de cardiomegalia muy marcada; todos presentaban
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afectacion de la vdlvula mitral, un gran porcentaje de la
tricGspide y s6lo 3 de la vélvula aértica, su mortalidad fue
de 53%

La endocarditis infecciosa ocurrié en un 2.8% de las
carditis agudas y/o sus secuelas, siempre ocurrib en una le-
sidbn mitral preexistente, la que en 6 casos tenfa ademas una
lesion adrtica asociada. La lesidn por mucho predominante
fue la doble lesién mitral, tuvo una mortalidad de 41%.

Registramos 93 decesos que representan el 16.7% de la
serie de 781.

Una lesion valvular mitral estuvo presente en todos me-
nos uno, siendo por mucho la doble lesion la mas frecuente.
Una lesion adrtica asociada se encontré en 29.9%, predo-
minando la doble lesién y la insuficiencia. Una lesidn tri-
clspide asociada fue registrada en 21.5%.

El mayor nlmero de decesos, como era de esperarse,
estaba comprendido entre 10 y 14 afos.

El deceso se correlacion6 directamente con la o las
lesiones valvulares existentes, las que fueron consideradas
como muy significativas clinicamente con serias repercu-
siones hemodindmicas correlacionando a la hipertension
pulmonar y/o insuficiencia cardiaca intratable. Cabe desta-
car que las insuficiencias adrticas o doble lesidbn adrtica
aguda, murieron en insuficiencia cardiaca aguda general-
mente en edema agudo de pulmoén.

Merece ser enfatizado que muchos de estos decesos
ocurrieron esperando ser intervenidos quirdrgicamente y
otros llegaron a nuestras manos después de haber pasado
las posibilidades de cirugia cardiaca, es decir, en la etapa
terminal de una cardiopatia reumdtica sumamente severa.
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