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Resumen

Las cardiopatias congénitas se encuentran entre las malformaciones mas
comunes en los fetos humanos. La dificultad respiratoria es un sintoma que se
presenta en varias cardiopatias congénitas cuando se compromete la
vasculatura pulmonar, correlacionando directamente el aparato cardiovascular

con el pulmonar.

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo y transversal de recoleccion de
datos prospectivos en el Departamento de Neonatologia de Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral en el periodo comprendido desde Febrero-Julio 2019 para
determinar la relacion que existe entre la dificultad respiratoria y las

cardiopatias congénitas.

Se presentaron 148 casos con dificultad respiratoria, donde sélo 41 padecieron
de cardiopatias congénitas (28%) cumpliendo con los criterios de inclusion para
nuestro estudio. El sexo masculino fue el mas prevalente en un 56.10%. La
edad gestacional mas evidenciada fue a término en un 70.73%. La edad de
presentacion al momento del diagnéstico mas frecuente fue el rango de 0-7
dias en un 46.34%. La procedencia mas prevalente fue la regién Sur en un
41.46%. El diagnostico de ingreso que predominé fue la taquipnea transitoria
del recién nacido con un 43.90%. En nuestro estudio sélo el 4.88% afirmo
presentar familiares de primer grado con antecedentes de cardiopatias
congénitas. Las cardiopatias congénitas mas frecuentes fueron la
comunicacién interventricular (CIV) en un 31.71%, la comunicaciéon
interauricular (CIA) en un 17.07% y el ventriculo Unico con 14.63%. En el test
de Silverman el grado leve de dificultad respiratoria fue el mas frecuente en un
51.22%. En cuanto a los habitos toxicos maternos asociados a la aparicion de
dicha patologia, el mas frecuente fue el alcohol en un 29.27%. De acuerdo a
los antecedentes prenatales maternos, de las infecciones en el primer trimestre
la méas relevante fue la rubéola en un 4.88%. Asimismo, de los medicamentos

ingeridos durante dicho periodo, 7.32% usé acido retinoico y 4.88% litio.

Palabras claves: Dificultad respiratoria, cardiopatia congénita, neonatos,

ecocardiograma.

10



Abstract

Congenital heart disease is among the most common malformations in human
fetuses. Respiratory difficulty is a symptom that occurs in several congenital
heart diseases when the pulmonary vasculature is compromised, directly
correlating the cardiovascular system with the pulmonary.

An observational, descriptive and cross-sectional study of prospective data
collection was conducted in the Department of Neonatology at Dr. Robert Reid
Cabral Children's Hospital in the period from February-July 2019 to determine

the relationship between respiratory distress and congenital heart disease.

There were 148 cases with respiratory distress where only 41 (28%) met the
inclusion criteria for our study. The male sex was the most prevalent in our
study in 56.10%. The most evidenced gestational age was 70.73% at term. The
age of presentation of 0-7 days was the most frequent in 46.34%. The most
prevalent source was the South region at 41.46%. The diagnosis of admission
that prevailed was the transient tachypnea of the newborn with 43.90%. In our
study, only 4.88% said they had first-degree relatives with a history of
congenital heart disease. The most frequent congenital heart diseases were
interventricular communication (CIV) in 31.71%, interatrial communication (CIA)
in 17.07% and the single ventricle with 14.63%. In the Silverman test, the mild
degree of respiratory distress was the most frequent in 51.22%. As for maternal
toxic habits associated with the appearance of said pathology, alcohol was the
most frequent in 29.27%. According to maternal prenatal history, of the most
relevant infections in the first trimester was rubella at 4.88%. Also, of the
medications taken during that period, 7.32% used retinoic acid and 4.88%

lithium.

Keywords: Respiratory difficulty, congenital heart disease, neonates,

echocardiogram.
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[.INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas (CC) se encuentran entre las malformaciones
mas comunes en los fetos humanos, representando alrededor de una tercera

parte de las mismas.t 2

Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) se denominan
cardiopatias congénitas a los defectos en el corazon al momento del
nacimiento, como consecuencia estructurales o funcionales, asi como los
trastornos metabodlicos que ocurren durante la vida intrauterina y se detectan
durante el embarazo, en el parto o en un momento posterior de la vida. La
Asociacion Estadounidense del Corazon (American Heart Association), ha
determinado que aproximadamente 9 de cada 1.000 bebés nacidos en los
Estados Unidos tienen una cardiopatia congénita 3

La prevalencia de las cardiopatias congénitas es de un 0,8 por ciento
aproximadamente; alrededor de dos a tres de cada cien nacidos Vvivos
presentan alguna cardiopatia congénita. Siendo las mismas un problema de
salud muy importante en la edad pediéatrica, no solo por su frecuencia sino por
la gravedad de muchas de ellas. Hay tipos de CC que pueden llegar a producir
hiperaflujo pulmonar, resultando en taquipnea y dificultad respiratoria. Debido a

su mal prondéstico, éstas contribuyen significativamente a la mortalidad infantil-4

La dificultad respiratoria es un sintoma que se presenta en varias CC cuando
se compromete la vasculatura pulmonar, correlacionando directamente el
aparato cardiovascular con el pulmonar. Los shunt extrapulmonares dan lugar a
una hipoxemia arterial critica, que responde mal al oxigeno inspirado y resulta
en dificultad respiratoria, pudiendo llevar a confundir dicha patologia cardiaca
por una pulmonar, empeorando asi la evolucién del paciente y sobrevida a
largo plazo, aumentando la probabilidad de resultar en patologias
sobreafiadidas o inclusive, en muerte subita. Por este motivo es de suma
importancia hacer un buen diagnostico de las CC a tiempo, con el objetivo de

disminuir los casos de diagnosticos erroneos.

12



|.1 Antecedentes
I.1.1. Internacionales

Vega Gutiérrez E., Rodriguez Velasquez L., Galvez Morales V., Sainz Cruz
LB., y Garcia Guevara C. en 2012, realizaron un estudio en el “Cardiocentro
pediatrico William Soler”, acerca de la incidencia y tratamiento de las
cardiopatias congénitas en La Habana (Cuba), de tipo longitudinal, transversal,
descriptivo y retrospectivo, donde se demostré que las cardiopatias congénitas
contindan siendo unas de las primeras causas de mortalidad infantil. La
incidencia se atribuy6 a factores ambientales de origen materno, entre los que
destaca el uso de teratégenos, principalmente el alcohol y el déficit de

vitaminas y minerales.®

Uribe Rivera A., Diaz-Vélez C. y Cerron-Rivera C. en 2012 realizaron un
estudio cuantitativo, descriptivo y transversal sobre las caracteristicas
epidemiolodgicas y clinicas de las cardiopatias congénitas en menores de 5
afos del Hospital “Almanzor Aguinaga Asenjo” (Peru), concluyendo que de una
muestra de 109 pacientes, el 55 por ciento, correspondia al sexo masculino en
edades de 6 meses y dos afios. Predominaron en un 92 por ciento las
cardiopatias acianogénas, siendo la comunicacion interventricular (CIV),
comunicacioén interauricular (CIA), y persistencia del conducto arterioso (PCA)
los tipos mas frecuentes, mientras que las ciandégenas resultaron en un 8 por

ciento ,de la cual, la tetralogia de Fallot represent6 el 56 por ciento.®

Mendieta-Alcantara G., Santiago-Alcantara E., Mendieta-Zerén H, Dorantes-
Pifia R., Ortiz de Zarate-Alarcén G. y Otero-Ojeda G., realizaron un estudio el
afio 2013 en el Hospital General “Lic. Adolfo Mateo”, de cohorte retrospectiva,
con el propésito de conocer la incidencia general de cardiopatias congénitas,
cuyo estudio concluyé que la misma suponia el 7,4 por cada 1000 nacidos
vivos. En los recién nacidos prematuros, la incidencia fue 35,6 por cada 1000 y

la de recién nacidos a término fue de 3,68 por cada 1000.’

Gonzalez T., Torres A., y Rodriguez L., en 2011, en el Policlinico Docente
Universitario “Capitan Roberto Fleites” (Cuba), realizaron un estudio de
metodologia retrospectiva de casos y controles, con la finalidad de determinar

los factores de riesgos asociados a cardiopatias congénitas, se concluyé que

13



34 de 48 pacientes que presentaron cardiopatia congénita, tenian un peso al
nacer de 2.500 gramos 0 mas y los factores que mas se relacionaron con las
cardiopatias fueron: la ingestion de medicamentos, la hipertension, y la
ingestion de alcohol. Ademas, se identificaron antecedentes familiares de
diabetes mellitus, anemia, diabetes mellitus gestacional y el habito de fumar,

como factores de riesgo. 8
[.1.2. Nacionales

Matic R. y Pefa P. realizaron un estudio de tipo descriptivo, retrospectivo,
de corte transversal sobre “Frecuencia de Cardiopatias Congénitas en
Neonatos Ingresados en el Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral desde Junio 2009-Junio 20107, con los siguientes
resultados: de los 152 neonatos ingresados con malformaciones congénitas, el
71 por ciento (108) padecia cardiopatia congénita. De esos 108 neonatos, el
77,8 por ciento (84) fallecieron durante el ingreso y un 22,2 por ciento (24) fue
dado de alta. Dentro de los casos estudiados, el 96 por ciento (23) fueron
diagnosticados con posterioridad a su nacimiento, mientras que el 4 por ciento

(1) de los casos se diagnosticé antes del nacimiento.®1%

Cruz Chéavez, E., Mirre Gonzalez, F. y Pellin Arifio, J., en 2014, llevaron a cabo
una investigacién de metodologia observacional, descriptivo y transversal de
recoleccion de datos propectivos en el Servicio de Consulta Externa de
Cardiologia del Hospital Infantil “Dr. Robert Reid Cabral”, con el objetivo de
determinar la incidencia de cardiopatias congénitas. De 72 pacientes
analizados, el 73,6 por ciento presentaron 4 o mas factores de riesgos
concomitantes. El peso al nacer menor de 3 kilogramos se presenté en el 55,6
por ciento de los casos; el sexo femenino predominé con el 55,6 por ciento; la
edad gestacional menor de 37 semanas se determiné en el 27,8 por ciento y la
cardiopatia congénita mas frecuente fue la comunicacion interauricular

diagnosticada en 27 casos.!

Toribio J. en 2012, realizo un estudio en el Departamento de Neonatologia
del Hospital General “Plaza de la Salud” (HGPS) de metodologia
observacional, descriptivo y transversal, para establecer la incidencia de

cardiopatias congénitas, donde de 1.727 nacidos vivos, 35 casos presentaron

14



malformaciones congénitas variables. De estos 35 casos, 13 presentaron
malformaciones cardiacas, lo que representd una incidencia de 2 por ciento de

los nacidos vivos. 12
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[.2.Justificacion.

Aproximadamente ocho de cada mil recién nacidos vivos presentan una
cardiopatia congénita. Segun la Organizacion Panamericana de la Salud (OPS)
es la segunda causa de muerte en nifios menores de 1 afio de edad. El
pediatra y el médico de primer contacto deben estar capacitados para detectar
estos pacientes de forma temprana. Por ello deben estar familiarizados con un
método diagnostico rapido para detectar CC. El abordaje diagndstico se realiza
a través de algoritmos que orienten hacia una alteracion especifica siguiendo
dos elementos claves: 1) Sospechar la presencia de una cardiopatia a través
de sintomas, como disnea y signos clinicos, como la presencia de soplos
cardiacos. 2) Determinar si estos datos clinicos son de una CC. De esta forma
se puede realizar una aproximaciéon diagndstica, solicitar estudios adecuados,
establecer un manejo temprano, limitar el dafio y referir de manera oportuna.*®

En muchas ocasiones no existe responsabilidad por parte de las
embarazadas en acudir a sus chequeos prenatales y contribuir a llevar un estilo
de vida saludable, por lo cual, no habra un buen asesoramiento ni una buena
evaluacion ecogréfica en el periodo del embarazo para diagnosticar estas
patologias. Todo esto contribuye a diagndsticos erréneos, provocando graves
consecuencias en el paciente, tanto de forma aguda como crénica.

La cantidad de neonatos mal diagnosticados con dificultad respiratoria de
origen pulmonar ingresados en el departamento de neonatologia del hospital
Dr. Robert Reid Cabral (HDRRC), ha ido en aumento. En el 2018 en el periodo
comprendido entre Enero-Junio, de un total de 268 pacientes, padecian de
cardiopatias congénitas 112 pacientes, correspondiendo al 42% del total, lo
gue preocupa a los neonatélogos a nivel nacional.

Con el proposito de conocer si el sintoma de dificultad respiratoria, es de
origen cardiaco en los pacientes ingresados en el departamento de
Neonatologia del HDRRC, nos planteamos esta investigacion para no solo
ofrecer un diagnéstico preciso y certero, mejorar el prondéstico y con ello la
calidad de vida de estos pacientes con un buen método diagndstico como es el
ecocardiograma, sino también para evitar gastos econdmicos innecesarios y

patologias sobreafadidas a su condicion.
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[I. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Las cardiopatias congénitas tanto estructurales como funcionales
condicionan alteraciones en la fisiologia respiratoria que son de relevancia
clinica, debido a la intima relacion anatdémica e interaccion fisiolégica de estos
organos. Constituyen las principales causas de dificultad respiratoria de origen
no pulmonar en el neonato. Son todas las malformaciones cardiacas que estan
presentes en el momento del nacimiento y que se producen como

consecuencia de alteraciones en la organogénesis. 1415

Constituyen en la actualidad un importante problema de mortalidad en el
periodo neonatal, lo cual repercute en la capacidad funcional y compromete la
calidad de vida, por lo que requieren, en la mayoria de casos, procedimiento

quirdrgico en algin momento de la vida del paciente.®

Las cardiopatias congénitas siguen siendo la causa principal de muerte en
nifos menores de un afio que ingresan al Hospital Infantil Robert Reid Cabral.
Debido a Ila interrelacibn anatomica y funcional entre el sistema

cardiorrespiratorio nos formulamos la siguiente pregunta:

¢Cuales la relacibn que existe entre la dificultad respiratoria y las
cardiopatias congénitas, en neonatos del departamento de Neonatologia del
Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral durante el periodo Enero —junio 2019?

17



Ill. OBJETIVOS.

I11.1. General

1.

Determinar la relacion que existe entre la dificultad respiratoria y las
cardiopatias congénitas en neonatos ingresados en el Departamento de
Neonatologia del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, en el periodo

comprendido entre Febrero-Julio 2019.

[11.2. Especificos:

1.

Describir las caracteristicas sociodemograficas (edad, sexo, edad
gestacional y procedencia) de los neonatos ingresados con dificultad

respiratoria en dicho departamento.

Identificar los diagndsticos establecidos durante el ingreso en los

pacientes con dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas.

Determinar los antecedentes patologicos familiares que aumentan la

probabilidad de padecer dicha condicion.

Describir los hallazgos ecograficos de los pacientes con dificultad

respiratoria.

Establecer el grado de dificultad respiratoria como signo de alarma para

el diagndstico de cardiopatias congénitas.
Identificar la relacion de las cardiopatias congénitas con los habitos

toxicos, antecedentes prenatales y patolégicos de la madre, asociados a

la aparicion de dicha patologia.

18



IV. MARCO TEORICO.
IV.1. Cardiopatias Congénitas
IV.1.1. Definicién:

Se define como cardiopatia congénita a toda anomalia estructural del
corazdbn o de los grandes vasos, producida como consecuencia de las
alteraciones del desarrollo embrionario del corazén, aproximadamente entre la

32y 102 semana de gestacion.’
IV. 1.2. Embriologia cardiaca

La cardiogénesis principia el dia 18 de la vida intrauterina, al formarse la
excrecencia cardiogénica del mesodermo precardiaco y termina el dia 45 con la
formacion de la parte membranosa del tabique ventricular. Al final de la octava
semana se completa el desarrollo anatémico del corazén fetal y su maduracion

fisiol6gica se continlia después del nacimiento.!®

Las células cardiacas progenitoras se encuentran en el epiblasto, ubicadas
inmediatamente laterales a la linea primitiva. Desde alli, migran a través de la
linea primitiva hacia la capa esplanica del mesodermo, donde forman un grupo
celular parecido a una herradura denominado campo cardiogénico primario
(CCP), craneal a los pliegues neurales. Conforme las células cardiacas
progenitoras migran y forman el CCP durante los dias 16 a 18, son
especificadas en ambos lados desde lateral hasta medial para convertirse en

las auriculas, el ventriculo izquierdo y la mayor parte del ventriculo derecho.?

El resto del corazén, incluida parte del ventriculo derecho y el tracto de
salida (cono cardiaco y cono arterial), deriva del campo cardiogénico
secundario. Las células endocérdicas (angioblastos), también aparecen en el
mesoderno, donde proliferan y coalescen para formar acumulos celulares
aislados denominados angioquistes. Con el tiempo los acumulos se unen y
constituyen un tubo revestido de endotelio rodeado por mioblastos con forma
de herradura. Esta regién se conoce como el campo cardiogénico. Mas tarde,
la cavidad intraembrionaria situada encima de este campo formara la cavidad

pericardica.!®
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Ademas de la region cardiogénica, aparecen a ambos lados otros acumulos
de células angidégenas, que se disponen en paralelo y proximas a la linea
media del escudo embrionario. Estos acUmulos también experimentan
canalizacion y forman un par de vasos longitudinales, las aortas dorsales. En
un periodo ulterior estos vasos se conectan, por medio de los arcos aorticos,

con la region en forma de herradura que formara el tubo cardiaco.*®

Como consecuencia del crecimiento del cerebro y el plegamiento cefélico del
embrion, la membrana bucofaringea es traccionada hacia adelante, mientras
que el corazdn y la cavidad pericardica se sitian primero en la region cervical y

finalmente en el torax.1®

Simultdneamente con la flexion cefalocaudal, el embrion también se pliega
lateralmente. Como resultado, los dos tubos endoteliales del primordio cardiaco
en sus regiones caudales se fusionan, excepto en los extremos mas caudales.
Al mismo tiempo, la porcién semilunar del area en forma de herradura se
expande para constituir las regiones del tracto de salida y ventricular futuras.
De esta manera, el corazon se convierte en un tubo en continua expansion que
consiste en un revestimiento endotelial interno y una capa miocardica

externa.l®

El tubo cardiaco en desarrollo sobresale gradualmente en la cavidad
pericardica por medio de un pliegue de tejido mesodérmico, el mesodermo
dorsal. Durante el desarrollo ulterior también desaparece el mesocardio dorsal
y se crea un seno pericardico transverso que conecta ambos lados de la
cavidad pericardica.®

El tubo cardiaco continla alargandose y comienza a doblarse a los 23 dias.
La porcion cefalica del tubo se pliega en direccion ventral y caudal y hacia la
derecha mientras que la porcion auricular (caudal) lo hace en direccion
dorsocraneal y hacia la izquierda. Este plegamiento, que se puede deber a
cambios de la morfologia celular, forma el asa cardiaca, y se completa a los 28

dias.1®

La porcién auricular forma una auricula comdn y se incorpora a la cavidad
pericardica. La articulacion auriculoventricular forma el conducto

auriculoventricular, que conecta la auricula coman y el ventriculo embrionario
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temprano. El bulbo arterial formara la porcién trabeculada del ventriculo
derecho. La parte media, el cono arterial, formaré los infundibulos de ambos
ventriculos. La parte distal del bulbo, el tronco arterial, formaré las raices y la
parte proximal de la aorta y la arteria pulmonar. La unién entre el ventriculo y el
bulbo arterial, que se observa en forma de surco bulboventricular recibe el

nombre de agujero interventricular primario.*®

Cuando se esta finalizando la formacion del asa, el tubo cardiaco empieza a
formar trabéculas primitivas en dos areas bien definidas de las partes mas

proximales y distales al agujero interventricular primario.*®

El ventriculo primitivo, que ahora esta trabeculado, recibe el nombre de
ventriculo izquierdo primitivo. Asimismo, al tercio proximal trabeculado del
bulbo arterial se le puede llamar ventriculo derecho primitivo. En la mitad de la
cuarta semana, el seno venoso recibe sangre venosa de las astas de los senos
derecho e izquierdo. Cada asta recibe sangre de tres venas importantes: vena
vitelina, vena umbilical y vena cardinal comun. Los tabiques del corazon se

forman entre los dias 27 y 37 de gestacion.!?

Al final de la cuarta semana, dentro de la luz de la auricula comuln crece una
cresta. Esta cresta es la primera parte del septum primum. Las dos puntas de
este tabique se extienden hacia la almohadilla endocéardica del conducto
auriculoventricular. La abertura entre el borde inferior del septum primum y las

almohadillas endocérdicas es el ostium primum (primera apertura).®

Al proseguir el desarrollo, las extensiones de las almohadillas endocardicas
superior e inferior crecen a lo largo del margen del septum primum y cierran el
ostium primum. Se produce muerte celular antes del cierre, o que origina
perforaciones en la parte superior del septum primum. La coalescencia de
estas perforaciones forma el ostium secundum (segunda abertura). La abertura

que deja el septum secundum recibe el nombre de agujero oval.'®
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IV.1.3. Recorrido de la circulacioén fetal.

En la circulacion fetal existen tres cortocircuitos: el conducto arterioso que
comunica la arteria pulmonar con la arteria aorta, el foramen oval que comunica
la auricula derecha con la auricula izquierda y el conducto venoso de Arancio

que comunica la vena umbilical con la vena cava inferior.2°

La placenta recibe la maxima cantidad del gasto ventricular combinado (es
decir, derecho e izquierdo) (55%) y presenta la minima resistencia vascular en

el feto. Las funciones vitales que desempefia son: 2021

e Intercambio de Oz y CO2 con sangre materna.

e Entrada de anabdlicos (glucosa, Acidos grasos, agua).
e Salida de catabolitos (Urea, acido lactico).

e Funcién endocrina.

e Produccion de prostaglandina.

La sangre fetal llega a la placenta a través de las dos arterias umbilicales y
regresa al feto a través una vena umbilical. La maxima presiéon parcial de
oxigeno (PO2) se encuentra en la vena umbilical (32 mmHg). Esta corre a lo
largo del borde del ligamento falciforme a la superficie visceral hepética, donde
envia ramas al lI6bulo hepatico izquierdo y se une a la rama izquierda de la
vena porta. En el lado opuesto de estas anastomosis emerge el conducto
venoso, el cual se une a la vena cava inferior, transportando sangre oxigenada

de la placenta.?!

La vena cava inferior (VCI) drena la parte inferior del cuerpo y la placenta
(70% del gasto ventricular combinado y la vena cava superior (VCS) drena la
parte superior del organismo, incluido el cerebro (15% del gasto ventricular no
combinado). Como la sangre se oxigena en la placenta, la saturacion de

oxigeno en la VCI (70%) es mayor que en la VCS (40%).%*

La sangre de la VCS que llega a la auricula derecha se dirige al ventriculo
derecho distribuyéndose por la arteria pulmonar al conducto arterioso y
posteriormente hacia la aorta descendente. Sélo entre el 15 y el 25% del gasto

cardiaco total entra en los pulmones. Esto es debido a que la presion pulmonar
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in Utero se encuentra aumentada como consecuencia del aumento en la
resistencia vascular pulmonar dada principalmente por un marcado
engrosamiento de la capa arterial muscular. Lo anterior sumado al bajo flujo
pulmonar y al aumento de la cantidad de liquido por peso en los pulmones
durante la gestacion, genera un sistema de alta resistencia. La sangre menos
oxigenada de la arteria pulmonar fluye a través del conducto arterioso,
ampliamente abierto, hacia la aorta descendente y luego hacia la placenta para

ser oxigenada.?% 22

La crista dividens dirige a cerca de la tercera parte de la sangre de la VCI,
con mayor saturacién de oxigeno, hacia la auricula izquierda (Al) a través del
foramen oval, mientras que las dos terceras partes restantes penetran en el
VD. La consecuencia es que el cerebro, extremidades superiores, cuello,
corazbn y circulacion coronaria reciben sangre con mayor saturacion de
oxigeno (Po2 de 28mmHg) que la mitad inferior del cuerpo (Po2 de
24mmHg).?*

IV. 1.3.1. Cambios circulatorios después del nacimiento.

El principal cambio de la circulacion tras el nacimiento es que el flujo
sanguineo para el intercambio de gases deja de ir a la placenta para dirigirse a
los pulmones. La circulacion placentaria desaparece y se establece la

circulacion pulmonar.??
1. La desaparicion de la placenta provoca lo siguiente:

a. Un aumento de la resistencia vascular sistémica (RVS) (porque la

placenta tiene la minima resistencia vascular en el feto).?!

b. La interrupcion del flujo sanguineo en la vena umbilical, que provoca el

cierre del conducto venoso.?!
2. La expansion pulmonar causa lo siguiente:

a. Una disminuciéon de la resistencia vascular pulmonar (RVP), un aumento

del flujo sanguineo pulmonar y una disminucién de la presion en la AP.%!
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b. El cierre funcional del foramen oval como consecuencia de un aumento de

presion en la Al con respecto a la de la AD.?*

c. El cierre del ductus arterioso persistente (DAP) como consecuencia de un
aumento de la saturacion arterial de oxigeno. También hay efecto de la menor
produccion de prostaglandina Ei1y E2porque desaparece la producciéon
placentaria, induciendo conjuntamente con el oxigeno, vasoconstriccion en el

conducto arterioso.20

IV.1.4. Incidencia y epidemiologia.

Segun la Organizacibn Mundial de la Salud (OMS), las cardiopatias
congénitas son, junto a los defectos del tubo neural y el sindrome de Down, las
principales afecciones que se presentan en un estimado de 276 mil recién

nacidos cada afio.?3

Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas mas frecuentes,

con una incidencia estimada entre 6 y 12 por 1000 recién nacidos vivos.?

La incidencia es mayor en los mortinatos, abortos espontaneos y en los

lactantes prematuros.?*

Las cardiopatias mas frecuentes en neonatos sin distencion de sexo son la
comunicacién interventricular (CIV), comunicacion interauricular, tipo ostium
secundum, y el conducto arterioso persistente (tabla 1). Hay un ligero
predominio por el sexo masculino, mas acusado en las obstrucciones al tracto

de salida del ventriculo izquierdo.?*

Alrededor del 25-30 % de los nifios con cardiopatia congénita se presentan
como consecuencia de sindromes malformativos o0 cromosomopatias. A su
vez, la tasa de cardiopatias congénitas en algunas cromosomopatias, como las

trisomias 21, 18, 13 o el sindrome de Turner (45X) es muy elevada (tabla 2).%°

La mortalidad por cardiopatia congénita en nifios menores de 1 afio supone
algo mas de 1/3 de las muertes por anomalias congénitas y alrededor de 1/10
de todas las muertes en ese periodo de la vida. El diagndstico se establece en

la primera semana de vida en el 40-50 por ciento de los pacientes con
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cardiopatia congénita y en el primer mes de vida en el 50-60 por ciento de los
pacientes. Con los avances en cirugia correctora y paliativa, el nimero de
nifos con cardiopatia congénita que sobreviven hasta la edad adulta se ha
incrementado de forma espectacular. A pesar de estos avances, las
cardiopatias congénitas siguen siendo la principal causa de muerte en nifios

con malformaciones congénitas.?* 2

Tabla 1.Frecuencia relativa de las cardiopatias congénitas mas comunes.?

Lesion % de todas las lesiones
Comunicacion interventricular 35-30
Comunicacion interauricular (ostium

secundum) 6-8
Conducto arterioso persistente 6-8
Coartacion de aorta 5-7
Tetralogia de Fallot 5-7
Estenosis valvular pulmonar 5-7
Estenosis valvular aortico 4-7
D-Transposicion de grandes vasos 3-5

Ventriculo izquierdo hipoplasico y otros. <1%

Fuente: Kliegman R., Stanton B, St. Geme J, Schor N. Nelson Tratado de
Pediatria. Vol 2.202 Espafia: ELSEVIER;2015

IV.1.5. Etiologia

Las cardiopatias congénitas se producen como resultado de alteraciones en
el desarrollo embrionario del corazon, sobre todo entre la 32 y 102 semana de
gestacion. Estudios en recién nacidos vivos indican que el 80-85% de las
malformaciones cardiacas la causa es multifactorial. Alrededor de un 10 por
ciento de los casos se asocian a anomalias cromosomicas visibles con técnicas
convencionales, aunque si se incluyen las microdeleciones (como la 22q11), la
proporcion aumenta hasta casi un 25% (tabla 2). Dentro del 2-3 por ciento
pueden estar causadas por factores ambientales, bien sean enfermedades

maternas o causadas por teratégenos.?®
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Tabla 2. Cromosomopatias mas comunes con afectacion cardiaca.?®

Comosomopatia

Visibles con técnicas Incidencia de

convencionales CcC Lesiones mas comunes
Trisomia 21 (sindrome de Down) 50% CA-VC, CIV, CIA
Trisomia 13 (sindrome de Pattau) >90% CIV,DAP, valvulopatias
Trisomia 18 (sindrome de Edwards) >90% CIV,DAP, valvulopatias
Trisomia 9 >65% Clv, DAP, TF
Tetrasomia 22p (sindrome de ojo
de gato) 50% DVPA
45 X0 (sindrome de Turner) 25% CoAo, EP, EA, otras
47XXY (sindrome de Klinefelter) 50% CIA, DAP, PVYM
4p- (sindrome de Wolff) 40% CIV,CIA, DAP
5p- (sindrome de maullido de gato) 25% DAP
13q- 50% Clv
18q- 50% Clv, CIA

Sindromes de microdeleccién

2211 (CATCH-22)
12922 (Noonan)

20p12 (Alagille)

12q (Holt-Oram)
7011.23 (Viliams- Beuren)

75%

>50%
85%

75%
75%

Malformaciones
troncoconales.

EP, miocardiopatia
hipertréfica.

EP, TF.

CIA, CIV, trastornos de la
conduccioén.

EA supra., EP periférica.

CA-VC: canal atrioventricular comun; CC: cardiopatia congénita; CIA: comunicacién

interauricular; CIV: comunicacion interventricular; CoAo: coartacion aértica; DAP:

ductus arterioso permeable; DVPA: drenaje venosos pulmonar anémalo; EA: estenosis

aortica; EP: estenosis pulmonar; PVM: prolapso V mitral; TF: tetralogia de Fallot.

Fuente: Madrid.A.,Restrepo J. CardiopatiasCongénitas. Gastrohnup. 2013.

15(1).
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IV. 1. 6. Factores ambientales.

Actualmente hay datos importantes sobre la asociacion causal de algunos
factores ambientales, entre los que se encuentran: 1) agentes maternos, 2)

agentes fisicos, 3) farmacos o drogas, y 4) agentes infecciosos (Tabla 3).%°

Tabla 3. Factores ambientales relacionados con la produccion de cardiopatias

congénitas.?®

Agentes
Farmacos/Drogas infecciosos Agentes maternos
Trimetadiona Rubeola Diabetes
Acido retinoico Otros* Enfermedad del colageno
Talidomida Fenilcetonuria
Litio Agentes fisicos
Alcohol Radiaciones Otros
Hidantoinas* Hipoxia Disolventes*
Hormonas sexuales* Pinturas*
Simpaticomiméticos Lacas y colorantes*
Pesticidas*
Fuente: Madrid. A, Restrepo  J. Cardiopatias Congénitas.

Gastrohnup.2013.15 (1)

*: Menor grado de evidencia.

IV.1.7. Antecedentes familiares.

e En una pareja no consanguinea, la existencia de otro hijo con
cardiopatia congénita supone un riesgo aproximado del 3 por ciento de
que el siguiente hijo presente otra cardiopatia congénita. Sin embargo,
algunas condiciones se heredan con un patrén autosomico dominante,
como el sindrome de DiGeorge, el sindrome de Marfan, Ila
miocardiopatia hipertréfica o el sindrome de Noonan, con un riesgo de

transmision del 50%.27
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e Cuando se trata de herencia recesiva ligada al cromosoma X, el riesgo
para la descendencia masculina de una portadora femenina seria del
50%; si es dominante, pueden padecer la enfermedad ambos sexos, con
un riesgo del 50% de hijos afectados.?’

e Sison dos los hijos con cardiopatia congénita, el riesgo se eleva a 5 por
ciento.?®

¢ Nacimiento prematuro, dos a tres veces mas alto que un recién nacido a

término.28

e Edad de los padres: Padres de edad inferior a 18 y superior a 35 afios.?®
e EXxiste un riesgo de 2-7 por ciento cuando hay familiares de primer grado
con cardiopatia congénita.?®

IV.1.8. Evaluacioén y cribado prenatal y posnatal.

El diagndstico prenatal de cardiopatias congénitas puede aportar: decision
de interrupcion del embarazo o seguimiento cercano en casos de CC severas,
un tratamiento intradtero de algunas patologias (arritmias, intervencionismo
fetal), y nacimiento del paciente en un Hospital con capacidad de tratamiento

adecuado, lo que supone una mejoria en términos de morbimortalidad.?®

La ecocardiografia prenatal contribuye a definir la anatomia y la funcion del
corazon fetal y a identificar sus defectos congénitos, ayuda a determinar el sitio
y la ruta del parto en caso de severas anormalidades cardiacas, ha logrado
aumentar la habilidad para proporcionar mejor consejo genético -que incluye la
interrupcion del embarazo-, permite la sofisticada monitorizacion de las
arritmias cardiacas y es imprescindible en la intervencion quirdrgica fetal. Con
el eco procedente de las estructuras solidas del corazon se obtiene informacion
sobre la forma y la estructura cardiaca que se representa en los estudios en
modo M y 2D. Con el sonido reflejado por los eritrocitos que circulan por su
interior se reconstruye la imagen Doppler, que ayuda a valorar mejor los

aspectos funcionales.?

En la evaluacién posnatal, la radiografia de torax muestra signos de un flujo
pulmonar aumentado, disminuido o normal. Con el electrocardiograma
podemos determinar si existe hipertrofia ventricular izquierda, derecha o

biventricular y las caracteristicas de los ruidos cardiacos y la presencia y
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caracteristicas de cualquier soplo permite acotar ain mas el diagnéstico
diferencial. La ecocardiografia, la TC o la RM, o el cateterismo confirman el
diagnostico definitivo.?®

En las cardiopatias cianéticas dependientes del conducto arterioso la
pulsioximetria (SatHb) registra valores generalmente inferiores a 75%, sin
respuesta al “test de hiperoxia” (aumento en Pa02<20-30mmHg o de la
SatHb<10%, tras oxigeno al 100%), y la aparicién de una acidosis metabdlica

(pH<7.2) nos informan del cierre del conducto arterioso.3°

IV.1.9. Sospecha diagndstica y tratamiento inicial.

La mayoria de las malformaciones cardiacas no causan problemas en el
Gtero o en el estado inmediato posnatal. Sin embargo, durante la transicion al
patrén circulatorio normal, a medida que el conducto arterioso se cierra, ciertas
malformaciones se hacen evidentes y el patrén circulatorio neonatal se altera.
Los signos sospechosos de CC en el RN son la cianosis, la taquipnea, la

presencia de soplo y la alteracion de los pulsos.3!

La forma de presentacion de una cardiopatia congénita depende
fundamentalmente del tipo y gravedad de la lesién cardiaca, de la caida de las
resistencias pulmonares y del cierre del conducto arterioso. El objetivo principal
del pediatra cuando se encuentre ante la sospecha de una cardiopatia
congénita serd establecer si ésta es 0 no es dependiente del conducto, pues en
un gran numero de cardiopatias el cierre del conducto y su repercusion
hemodindmica como disminucion severa de flujo pulmonar o sistémico
constituye una catastrofe, en ocasiones mortal, que debe evitarse con la
administracion precoz de prostaglandinas E1 (Alprostadil).®°

Los tres tipos de malformaciones dependientes del flujo sanguineo ductal
después del nacimiento son los siguientes: transposicion de las grandes
arterias, anomalias con atresia pulmonar o estenosis graves y las anomalias
con lesiones obstructivas adrticas mayores, como el sindrome del corazén
izquierdo hipoplasico y la coartacién de la aorta.3!

Los recién nacidos con hipoxia muestran cianosis extrema. Se produce

respiracion rapida y dificil por acidosis metabdlica, que puede desarrollarse
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rapidamente debido a la hipoxia. Las malformaciones con flujo sanguineo
pulmonar inadecuado son mejoradas por administracion de prostaglandinas E1
(Alprostadil), seguida de una operacién correctiva si es posible, la realizacion
de una derivaciéon aorticopulmonar para mejorar la oxigenacion, o intervencion

con catéter.3!

IV.1.10. Clasificacion de las cardiopatias congénitas.
Se dividen en cardiopatias congénitas acianéticas y cianéticas (tabla 4)

Tabla No. 4. Clasificacion de las cardiopatias congénitas.3?

|. Cardiopatias Congénitas Aciandticas
Lesiones con cortocircuito de izquierda a derecha (*1FSP)
Comunicacion Interventricular
Comunicacion Interauricular
Canal auriculoventricular
Conducto arterioso persistente
Drenaje venoso anémalo parcial
Ventana aortopulmonar
Lesiones Obstructivas del corazon izquierdo (*FSP normal)
Coartacion aértica
Estenosis aodrtica
Estenosis mitral
Insuficiencias valvulares y otras
Insuficiencia mitral
Insuficiencia aortica
Estenosis pulmonar
Estenosis de rama pulmonar
Il. Cardiopatias congénitas ciandéticas
Lesiones obstructivas del corazon derecho (*|FSP)
Tretalogia de Fallot
Atresia pulmonar
Ventriculo Unico o atresia tricispidea con estenosis pulmonar
Mezcla total (1FSP)
Ventriculo Unico o atresia tricuspidea sin estenosis pulmonar
Tronco arterioso
Drenaje venoso andmalo pulmonar total
Falta de Mezcla (1FSP)
Transposicion de Grandes Arterias
*Flujo sanguineo pulmonar (FSP). Fuente: Maroto, C.et al., Cardiopatias

Congénitas del Recién Nacido. Rev Esp Cardiol. 2011; 54: 49-66- Vol 54(1).
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IV.1.10.1. Cardiopatias Congénitas acianéticas

Las cardiopatias congénitas aciandticas se pueden clasificar de acuerdo a la
sobrecarga fisiologica que imponen al corazon. Las cardiopatias mas
frecuentes son aquellas que producen una sobrecarga de volumen y dentro de
ellas las mas predominantes alcanzando hasta un 50 por ciento, son los
cortocircuitos de izquierda a derecha. Las regurgitaciones de las valvulas
auriculoventriculares (AV) y algunas miocardiopatias son otras causas de
sobrecarga de volumen. El segundo tipo mas frecuente de lesiones son las que
producen sobrecarga de presion, que suelen estar producidas por la
obstruccion del infundibulo de salida de los ventriculos (p.ej., estenosis de las
valvulas adrtica o pulmonar) o estrechamiento de uno de los grandes vasos

(coartacion de aorta). 24

IV.1.10.1.1. Comunicacioén interauricular

La comunicacion interauricular (CIA) es un defecto en el septo interauricular
gue comunica las dos auriculas entre si. Generalmente, predomina en el sexo
femenino. Se dividen en tres tipos: tipo ostium secundum, tipo “~“seno venoso ",

y tipo ostium primum.?*

Los defectos del tipo ostium secundum, localizados en la regién de la fosa
oval, son la forma mas frecuente de CIA y se asocian a valvulas AV
estructuralmente normales. Las CIA tipo ostium secundum pueden ser Unicas 0

multiples (tabique interauricular fenestrado).?*

En los defectos grandes, una cantidad considerable de sangre oxigenada
fluye desde la auricula izquierda a la derecha. Esta sangre se afiade al retorno
venoso habitual a la auricula derecha y se bombea desde el ventriculo derecho
hacia los pulmones. La escasez de sintomas en los lactantes con CIA esta
relacionada con la estructura del ventriculo derecho en las etapas tempranas
de la vida, cuando su pared muscular es gruesa y menos distensible, lo que
limita el cortocircuito de izquierda a derecha. La gran cantidad de flujo
sanguineo hacia el lado derecho del corazén provoca el aumento de tamafio de

la auricula y del ventriculo derecho, y la dilatacion de la arteria pulmonar. La
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auricula izquierda también puede estar aumentada de tamafio; sin embargo, el
tamafio del ventriculo izquierdo y la aorta es normal. Las resistencias
vasculares pulmonares permanecen bajas a lo largo de la infancia, aunque
pueden comenzar a aumentar en la edad adulta y acabar invirtiendo el

cortocircuito, con la consiguiente cianosis clinica.?*

Los nifios con CIA de tipo ostium secundum suelen estar asintomaticos.
Incluso las CIA tipo ostium secundum de gran tamafio rara vez producen

insuficiencia cardiaca clinicamente evidente en la infancia.?*

Se escucha un soplo sistolico de eyeccidn; y se escucha mejor en el borde

esternal izquierdo medio y superior.?*

La radiografia de térax muestra diversos grados de aumento de tamafio de
la auricula y el ventriculo derechos, segun el tamafio del cortocircuito. La
arteria pulmonar esta aumentada de tamafo, al igual que la trama vascular
pulmonar. El ecocardiograma muestra signos caracteristicos de sobrecarga de
volumen del ventriculo derecho, con un aumento del diametro telediastélico del
ventriculo derecho y un aplanamiento y un movimiento anémalo del tabique

interventricular.?*

Actualmente es de eleccibn para el tipo ostium secundum el cierre
percutaneo mediante el empleo de un dispositivo de cierre, como el <<oclusor

septal Amplatzer>>.2

Los defectos ostium primum (15%), situados en la porcion mas baja del
septo interauricular, por encima de las dos valvulas AV, y que se suele asociar
una hendidura o cleft en la valva anterior mitral capaz de producir insuficiencia
mitral, en muchos casos grave. El canal AV completo comprende una CIA
ostium primum, una CIV en la zona basal del septo y una valvula AV comun,
pasando libremente la sangre entre las cuatro cavidades cardiacas,
aumentando el flujo y las presiones pulmonares y con cierto grado de shunt

derecha-izquierda y cianosis.?4

Las CIA tipo seno venoso se sitlan en la parte mas alta del tabique
interauricular en intima asociacién con la entrada de la vena cava superior. A

menudo, una o varias de las venas pulmonares (habitualmente las del pulmoén
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derecho) drenan de forma andmala en la vena cava superior. A veces, la vena
cava superior acabalga el defecto; en este caso, parte de la sangre venosa
sistémica entra en la auricula izquierda, pero solo rara vez da lugar a cianosis
clinica relevante. El trastorno hemodindmico, el cuadro clinico, el
electrocardiograma y la radiografia de térax son similares en los pacientes con
CIA de tipo ostium secundum. El diagnéstico puede realizarse habitualmente

mediante ecocardiografia bidimensional.?*

Los defectos ostium primum (15%), situados en la porcibn mas baja del
septo interauricular, por encima de las dos véalvulas AV, y que se suele asociar
una hendidura o cleft en la valva anterior mitral capaz de producir insuficiencia

mitral, en muchos casos grave.3?

La anomalia basica en los pacientes con comunicacion tipo ostium primum
es la combinacion de un cortocircuito de izquierda a derecha a través de la
comunicacién interauricular e insuficiencia mitral (u ocasionalmente
tricuspidea). El cortocircuito suele ser moderado o grande, al grado de
insuficiencia mitral leve o moderado, y la presién arterial pulmonar es
tipicamente normal o sélo ligeramente elevada. Por tanto, la fisiologia de esta

lesion se parece a la de las CIA tipo ostium secundum.?*

Muchos niflos con comunicaciones tipo ostium primum se encuentran
asintomaticos y la anomalia se descubre en el transcurso de una exploracion
fisica general. En los pacientes con cortocircuitos de volumen moderado con
insuficiencia mitral leve, los signos fisicos son similares a los propios de las CIA
tipo ostium secundum, pero existe ademas un soplo holosistélico apical

causado por la insuficiencia mitral.?*

IV.1.10.1.2. Comunicacioén interventricular

Las CIV son las malformaciones cardiacas mas frecuentes y suponen el 25
por ciento de todas las cardiopatias congénitas. Los defectos pueden
localizarse en cualquier zona del tabique interventricular, pero la mayoria son
de tipo membranoso. Estos defectos se sitlan en una localizacion

posteroinferior, por delante del velo valvular septal de la valvula tricaspide. Las
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CIV localizadas entre la cresta supraventricular y el musculo papilar del cono
pueden asociarse a estenosis pulmonares y otras manifestaciones de la
tetralogia de Fallot. Las CIV situadas por encima de la cresta supraventricular
(supracristales) son menos frecuentes; se encuentran justo debajo de la valvula
pulmonar y pueden impactar contra un seno aortico y ocasionar insuficiencia
aortica. Las CIV localizadas en la porcion media o apical del tabique

interventricular son de tipo muscular y pueden ser Unicas o multiples.?*

El tamanio fisico de las CIV es un determinante importante, aunque no el
anico, del volumen del cortocircuito de izquierda a derecha. La relacién entre
las resistencias vasculares pulmonares y las sistémicas también determina la
magnitud del cortocircuito. Cuando existe una comunicacion pequeiia, la CIV
se denomina restrictiva y la presion del ventriculo derecho es normal. La mayor
presion del ventriculo izquierdo dirige el cortocircuito de izquierda a derecha y
el tamafio del defecto limita la magnitud del cortocircuito. En las CIV grandes

no restrictivas, las presiones del ventriculo izquierdo y derecho se igualan.?

En los pacientes con CIV grandes, las resistencias vasculares pulmonares
pueden permanecer mas elevadas de lo normal tras el nacimiento y, por tanto,
retrasan el descenso posnatal normal; por consiguiente, el tamafio del
cortocircuito de izquierda a derecha puede estar limitado inicialmente. A
medida que siguen disminuyendo las resistencias vasculares pulmonares
durante las primeras semanas tras el nacimiento debido a la involuciéon normal
de la capa media de las pequefias arteriolas pulmonares, aumenta la magnitud
del cortocircuito de izquierda a derecha. Al final se desarrolla un cortocircuito
de izquierda a derecha grande que se manifiesta clinicamente. En la mayoria
de los casos durante la lactancia precoz, las resistencias vasculares
pulmonares se encuentran sélo ligeramente aumentadas, por lo que la causa
fundamental de hipertensién pulmonar es la presencia de una comunicacion de
gran tamafo que permite la exposicion de la circulacion pulmonar a la presion

sistémica y al gran aumento del flujo sanguineo pulmonar.?*

Las manifestaciones clinicas en los pacientes con CIV varian segun el
tamafo del defecto, el flujo sanguineo y la presion pulmonar. Las CIV
pequefias con cortocircuitos de izquierda a derecha triviales y una presion
arterial pulmonar normal son las mas frecuentes. Estos pacientes se
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encuentran asintomaticos y la cardiopatia se suele descubrir en el transcurso
de una exploracion fisica rutinaria. De modo caracteristico existe un soplo de
alta intensidad, &spero o soplante, holosistélico, que se escucha mejor sobre el
borde esternal inferior izquierdo y se acompafa a menudo de un frémito. La
presencia de un soplo sistélico corto, aspero y localizado en la punta en un
neonato suele indicar la existencia de una CIV diminuta en el tabique muscular
apical. En los lactantes prematuros, el soplo puede escucharse pronto, ya que

las resistencias vasculares pulmonares disminuyen con mayor rapidez.?

Las CIV grandes, con exceso de flujo sanguineo pulmonar e hipertension
pulmonar, producen disnea, dificultades en la alimentacion, crecimiento
insuficiente, sudoracion profusa, infecciones pulmonares recurrentes e
insuficiencia cardiaca en faces precoces de la lactancia. No suele existir
cianosis, pero a veces la piel de los pacientes puede oscurecerse cuando
padecen infecciones o durante el llanto. El soplo holosistélico de las CIV
grandes suele ser menos aspero que el de las pequefias y su calidad es mas
soplante por la ausencia de un gradiente de presion significativo a través del

defecto.?*

En los pacientes con CIV pequefas, la radiografia de térax suele ser normal,
aunque pueden observarse una cardiomegalia minima y un aumento limitrofe
de la trama vascular pulmonar. El electrocardiograma suele ser normal, pero en
ocasiones puede sugerir hipertrofia del ventriculo izquierdo. En las CIV
grandes, la radiografia de térax muestra cardiomegalia de gran tamafio con
prominencia de ambos ventriculos, de la auricula izquierda y de la arteria
pulmonar. El ecocardiograma bidimensional muestra la posicion y el tamafio de
las CIV.%4

El 30-50 por ciento de las CIV musculares pequefias, generalmente
cercanas al apex (CIV tipo Roger), se cierran espontaneamente en el primer
afio. Unicamente se recomienda cirugia (cierre del defecto con un parche
mediante un abordaje desde la auricula derecha por atriotomia), generalmente,

entre los tres y los nueve meses de edad en presencia de:

- Shunt izquierda-derecha significativo en ausencia de hipertension

pulmonar irreversible.
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- Sintomas de insuficiencia cardiaca, disfuncion o dilatacién ventricular, o

retraso del crecimiento que no responde al tratamiento.33

IV.1.10.1.3. Comunicaciones auriculoventriculares (CAV)

Las comunicaciones auriculoventriculares (CAV), conocidas también como
defectos del conducto AV o defectos de los cojinetes endocardicos, estan
constituidas por la combinacion de defectos de los tabiques interauricular e

interventricular junto con vélvulas AV con notables anomalias.?*

La gravedad de las anomalias valvulares varia considerablemente; en la
comunicacién auriculoventricular completa existe una Unica valvula AV comun
a ambos ventriculos que consta de un par de velos valvulares, anterior y
posterior, que pasan por encima del tabique interventricular, con un velo
valvular lateral en cada ventriculo. Esta lesion es frecuente en nifios con

sindrome de Down.?*

En las CAV completas, el cortocircuito de izquierda a derecha aparece tanto
a nivel auricular como ventricular. Puede existir un cortocircuito adicional
directamente desde el ventriculo izquierdo hacia la auricula derecha debido a la
ausencia del tabique AV. Son frecuentes la hipertensiéon pulmonar y la
tendencia temprana al incremento de las resistencias vasculares pulmonares.
Con el tiempo, la enfermedad vascular pulmonar progresiva aumenta el
volumen del cortocircuito de derecha a izquierda y se desarrolla cianosis

clinica.?*

Los signos auscultatorios producidos por el cortocircuito de izquierda a
derecha consisten en un primer ruido normal o acentuado, un desdoblamiento
amplio y fijo del segundo ruido, un soplo sistélico de eyeccion pulmonar, a
veces precedido por un chasquido, y un retumbo mesodiastolico de baja
tonalidad en el borde esternal inferior izquierdo, en el vértice o en ambas
localizaciones, a consecuencia del aumento del flujo a través de las valvulas
AV 24

En las CAV completas es frecuente que aparezcan insuficiencia cardiaca e

infecciones simultaneas durante la lactancia. EI aumento del tamafio del
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corazdn es entre moderado y notable, y con frecuencia se palpa un frémito en

el borde esternal inferior izquierdo.?

Las radiografias de térax de los nifios con CAV completas suelen mostrar un
aumento de tamafio moderado o intenso del corazén causado por la
prominencia de los ventriculos y las auriculas. La arteria pulmonar es grande y
la trama vascular pulmonar estd aumentada. El ecocardiograma es diagnostico
y muestra signos de tamafio del ventriculo derecho con superposicion de los
ecos de la valvula mitral en el infundibulo de salida del ventriculo izquierdo. En
las CAV, ambas valvulas (tricispide y mitral) se insertan a la misma altura
debido a la ausencia del tabique AV. En las CAV completas, el tabique
interventricular también es deficiente y se puede apreciar con facilidad la

valvula AV comun.?*

El tratamiento quirdrgico se realiza mediante una incision en la auricula
derecha. El defecto del tabique interauricular suele cerrarse mediante la

insercion de un parche.?*

IV.1.10.1. 4. Conducto arterioso persistente (CAP)

El cierre funcional del conducto suele ocurrir poco tiempo después del
nacimiento, pero si permanece permeable cuando disminuyen las resistencias
vasculares pulmonares, la sangre adrtica se desvia de izquierda a derecha
hacia la arteria pulmonar. El extremo aértico del conducto se sitia en posicion
distal con respecto al origen de la arteria subclavia izquierda y conecta con la
arteria pulmonar a la altura de su bifurcacion. EI CAP afecta al doble de
mujeres que de hombres. El CAP es frecuente en los lactantes prematuros, ya
que el musculo en la pared del conducto de los préterminos responde menos a
una Po2 alta y, por tanto, tiene menos probabilidades de constrefiirse tras el

nacimiento.?*

En los lactantes a término con CAP, la pared del conducto presenta defectos
tanto en su capa endotelial mucoide como en su capa media muscular,
mientras que en los lactantes prematuros, el CAP suelen tener una estructura

normal.?*
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La presion aortica posnatal mas alta existente hace que la sangre fluya de
izquierda a derecha a través del conducto, desde la aorta hacia la arteria
pulmonar. Si el CAP es pequefio, la presion en el interior de la arteria
pulmonar, del ventriculo y de la auricula derechos es normal. Sin embargo, si el
CAP es grande, la presion de la arteria pulmonar puede elevarse hasta

alcanzar valores sistémicos durante la sistole y la diastole.?*

Los conductos permeables pequefios no suelen causar ningun sintoma. Los
CAP grandes producen insuficiencia cardiaca similar a la que se aprecia en los
nifios con CIV grandes. El retraso del crecimiento puede ser una de las
principales manifestaciones en los lactantes con cortocircuito grandes. Un CAP
pequefio se asocia a pulsos periféricos normales, mientras que los CAP
grandes provocan una presion de pulso amplia y pulsos periféricos saltones por
la fuga de sangre hacia la arteria pulmonar durante la diastole. Suele existir un
frémito, cuya maxima intensidad se localiza en el segundo espacio intercostal
izquierdo, y puede irradiar hacia la clavicula izquierda, a lo largo del borde
esternal izquierdo o hacia la punta. Suele ser sistdlico, pero también puede
palparse durante todo el ciclo cardiaco. El soplo sistélico continuo clasico se
describe como <<ruido en maquinaria>>. Comienza poco después del primer
ruido, alcanza su maxima intensidad al final de la sistole y se desvanece en la

telediastole.?4

Si el cortocircuito de izquierda a derecha es pequefio, el electrocardiograma
sera normal; si el conducto es grande, existira hipertrofia ventricular izquierda o
biventricular. Los estudios radiol6gicos en los pacientes con CAP grandes
muestran una arteria pulmonar prominente con aumento de la trama vascular
pulmonar. En el ecocardiograma, el tamafio de las camaras cardiacas sera
normal si el conducto es pequefio. Cuando hay un cortocircuito grande, la

auricula y el ventriculo izquierdos se encuentran aumentados de tamafio.?*

Si es pequefio, puede cerrarse espontaneamente durante la lactancia; si es
grande y no se cierra de forma espontanea, puede originar insuficiencia

cardiaca.3?

La presencia de ductus arterioso persistente con soplo actualmente

constituye una indicacion para el cierre, incluso en los conductos arteriosos
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pequefios asintomaticos, debido a la posibilidad de endarteritis infecciosa,

aunque si no produce soplo no suele ser necesario.33

En la actualidad se prefiere realizar, si es posible, el cierre del CAP de forma
percutdnea con dispositivos especificos. El cierre de los CAP a través de un

catéter se realiza de forma rutinaria en los laboratorios de hemodindmica.?4 33

IV.1.10.1.5. Retorno venoso pulmonar anémalo parcial

Una o varias de las venas pulmonares pueden regresar de forma andmala a
la vena cava superior o inferior, a la auricula derecha o al seno coronario y
generar un cortocircuito de izquierda a derecha de sangre oxigenada. Cuando
existe una CIA asociada, suele ser de tipo seno venoso, aunque también puede
ser de tipo ostium secundum. Cuando se detecta mediante ecocardiografia una
CIA, debe buscarse siempre un posible retorno venoso pulmonar anémalo
asociado. La  historia clinica, los signos fisicos y los hallazgos
electrocardiograficos y radiolégicos son indistinguibles de los de las CIA tipo

ostium secundum aisladas.?*

IV.1.10.1.6. Ventana aortopulmonar.

Las ventanas aortopulmonares son comunicaciones entre la aorta
ascendente y la arteria pulmonar principal. La presencia de valvulas aodrtica y
pulmonar y de un tabique interventricular integros las distingue del tronco
arterial. Los sintomas de insuficiencia cardiaca aparecen al principio de la
lactancia; en algunas ocasiones existe una minima cianosis. El defecto suele
ser grande y el soplo cardiaco suele ser sistélico, con un retumbo
mesodiastélico apical que se debe al incremento del flujo sanguineo a traves
de la valvula mitral. El electrocardiograma muestra hipertrofia ventricular
izquierda o biventricular. Los hallazgos radioldégicos demuestran aumento del
tamafio del corazén con prominencia de la arteria pulmonar y de la
vascularizacion pulmonar. El ecocardiograma pone de manifiesto un aumento
de tamanio de las cavidades izquierdas; la ventana puede delimitarse mejor con

Doppler color.?*
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El tratamiento de eleccion es el quirdrgico. Se realiza bajo circulacion
extracorpérea y en algunos casos con hipotermia profunda y parada
circulatoria. La via de acceso recomendada es la esternotomia media,
abordando el defecto a través de una aortotomia. El defecto se cierra con
sutura directa o con parche (recomendado). Se debe tener una precaucion
especial con el ostium de la arteria coronaria izquierda, que suele estar en
intimo contacto con el defecto, y localizar adecuadamente la situacion de la
rama pulmonar derecha por si debe ser recolocada o ampliada con el parche.
Existen algunos casos de VAP pequefios, cerrados con dispositivos tipo

paraguas y Amplatzer.3*

IV.1.10.1.7. Estenosis de rama pulmonar.

Pueden existir constricciones Unicas o multiples en cualquier localizacion a lo
largo de las ramas principales de las arterias pulmonares que pueden oscilar
entre leves o graves y ser localizadas o extensas. Con frecuencia estas
cardiopatias se asocian a otros tipos de cardiopatias congénitas, entre las que
se encuentran las estenosis pulmonares valvulares, la tetralogia de Fallot, el
conducto arterial persistente (CAP), la CIV, la CIA, y las estenosis aodrticas

supravalvulares.?*
La estenosis pulmonar periférica se puede asociar al sindrome de Alagille.?*

En el periodo neonatal inmediato puede existir una forma transitoria de
estenosis pulmonar periférica. Los signos fisicos suelen limitarse a un soplo
sistélico de eyeccion suave que puede escucharse sobre uno o ambos campos
pulmonares. Este soplo suele desaparecer hacia el primer o segundo mes de

vida.?4

Si la estenosis es grave, el electrocardiograma muestra datos de hipertrofia
del ventriculo y de la auricula derechos, y la radiografia de torax muestra
cardiomegalia y una arteria pulmonar principal llamativa. La ecocardiografia
tiene una capacidad limitada para visualizar las ramas distales de las arterias

pulmonares.?*
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Si las estenosis pulmonares periféricas son aisladas, se pueden tratar
mediante dilatacion con catéter con globo y a veces con la colocacion de una

endoprétesis intravascular.?*

IV.1.10.1.8. Estenosis aodrtica

Las estenosis adrticas congénitas suponen aproximadamente el 5% de
todas las malformaciones cardiacas diagnosticadas en la infancia. Las
estenosis adrticas son mas habituales en los varones (3:1). En su forma mas
frecuente, la estenosis adrtica valvular, se observa engrosamiento de los velos
valvulares y fusion variable de comisuras. La presion sistolica del ventriculo
izquierdo se encuentra aumentada debido a la obstruccion del flujo de salida.
La pared ventricular se hipertrofia para compensar este hecho; la presion

telediastélica también aumenta a medida que disminuye su distensibilidad.?

Otra forma importante de obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo
izquierdo es la estenosis subvalvular (subadrtica), con una membrana
firoomuscular discreta situada por debajo de la valvula aértica. Esta lesion se
asocia a menudo a otras formas de cardiopatia congénita, como la estenosis
mitral y la coartaciébn de aorta (sindrome de Shone), y puede empeorar con

rapidez.?*

La estenosis aodrtica supravalvular, el tipo menos frecuente, puede aparecer
de forma esporadica, familiar o asociada al sindrome de Williams, que consiste
en retraso mental, cara de duendecillo (cara redonda, frente ancha, puente
nasal aplanado, labio superior grande y mejillas redondeadas) e hipercalcemia

idiopatica en la lactancia.?*

La estenosis adrtica grave que aparece en la lactancia precoz se denomina
estenosis aortica critica y se asocia a insuficiencia del ventriculo izquierdo y a
signos de bajo gasto cardiaco. La insuficiencia cardiaca, la cardiomegalia y el
edema pulmonar son graves, los pulsos débiles en las cuatro extremidades y la

piel puede ser palida o grisacea. La diuresis puede estar disminuida.?*

Las estenosis valvulares aorticas leves o moderadas suelen acompanarse

de un chasquido de eyeccion protosistélico, que se escucha mejor en la punta y
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en el borde esternal izquierdo. A diferencia del chasquido de la estenosis
pulmonar, su intensidad no varia con la respiracion. Si la estenosis es grave, el
primer ruido cardiaco puede estar disminuido debido a la reduccion de la
distensibilidad del ventriculo izquierdo engrosado. El segundo ruido se
desdobla con normalidad en los casos de obstruccion leve o moderada. Puede
escucharse un cuarto ruido cuando la obstruccion es grave, como resultado de

la menor distensibilidad del ventriculo izquierdo.?*

Si el gradiente de presion a través de la valvula adrtica es leve, el
electrocardiograma sera probablemente normal. Pero si la estenosis es de
larga duracién, suelen existir datos de hipertrofia y sobrecarga del ventriculo
izquierdo. La radiografia de térax muestra una aorta ascendente prominente,
pero el boton adrtico es normal. La ecocardiografia permite identificar la
localizacion y la gravedad de la obstruccidon. Las imagenes bidimensionales
muestran hipertrofia ventricular izquierda, la valvula aértica engrosada y en

forma de bdéveda.?*

Como tratamiento la valvuloplastia con globo esta indicada en los nifios con
estenosis valvulares aorticas moderadas o graves para evitar la progresion de
la disfuncion ventricular izquierda y el riesgo de sincope y muerte subita. La
valvuloplastia debe indicarse cuando el gradiente sistdlico maximo entre el

ventriculo izquierdo y la aorta supera los 60-70mmHg en reposo.?*

IV.1.10.1.9. Estenosis mitral.

La estenosis mitral congénita es una anomalia infrecuente que puede
aparecer aislada o asociada a otros defectos, de los cuales los mas frecuentes
son la estenosis adrtica valvular y subvalvular, y la coartacion adrtica (complejo
de Shone). La valvula mitral puede adoptar forma de tanel, con engrosamiento

de sus velos valvulares y cuerdas tendinosas acortadas y deformadas.?*

Los sintomas suelen aparecer en el primer o segundo afios de vida si la
estenosis e de moderada a grave. Estos lactantes muestran fallo de medro y
generalmente presentan diversos grados de disnea y palidez. Es frecuente el

aumento de tamarfo del corazon como resultado de la dilatacién e hipertrofia
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del ventriculo derecho y la auricula izquierda. La mayoria de los pacientes
tienen soplos diastdlicos apicales como retumbos, aunque los signos
auscultatorios pueden ser relativamente dificiles de apreciar. El segundo ruido
es intenso y se encuentra desdoblado. Puede existir un chasquido de apertura

de la valvula mitral.2*

El electrocardiograma revela hipertrofia ventricular derecha y pueden verse
ondas P bifidas o picudas que indican aumento de tamafio de la auricula
izquierda. Las radiografias de térax suelen mostrar aumento de tamafio del
ventriculo derecho y de la auricula izquierda, ademas de congestion pulmonar,
siguiendo un patron venoso o perihiliar. El ecocardiograma es caracteristico y
muestra engrosamiento de los velos valvulares de la valvula mitral, una
disminucion notoria del orificio de ésta, una estructura anormal del musculo
papilar y un aumento de tamafio de la auricula izquierda con un ventriculo

izquierdo normal o pequefio.?*

Los resultados del tratamiento quirdrgico dependen de la anatomia de la
valvula, pero si el orificio mitral es notablemente hipoplasico, puede ser dificil
reducir el gradiente. En algunos pacientes es preciso implantar una proétesis
valvular mitral. Estos pacientes deben ser tratados con anticoagulacién oral con

warfarina.24

IV.1.10.1.10. Coartaciéon de aorta

Las estenosis de la aorta de distintos grados pueden producirse desde el
arco transversal aortico hasta la bifurcacion aértica, pero el 98 por ciento
aparece justo por debajo del origen de la arteria subclavia izquierda a la altura
del origen del conducto arterial (coartaciones yuxtaductales). La incidencia en
varones es el doble que en las mujeres. La coartacion de aorta puede ser una
de las caracteristicas del sindrome de Turner y se asocia a valvulas adrticas

bicispides en mas del 70 por ciento de los pacientes.?*

Las coartaciones de la aorta pueden manifestarse en forma de obstrucciones

discretas yuxtaductales o de hipoplasia tubular de la aorta transversa que
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comienza en uno de los vasos de la cabeza o el cuello y se extiende hacia el

area ductal.?*

En los pacientes con coartaciones yuxtaductales discretas, la sangre
consigue fluir desde la aorta ascendente a través del segmento estrechado
para alcanzar la aorta descendente, aunque se acaba desarrollando
hipertension e hipertrofia ventricular izquierda. En los primeros dias de vida, el
CAP puede servir para ensanchar el area yuxtaductal de la aorta y aliviar de
forma transitoria la obstruccion. En estos lactantes no cianoticos existe un

cortocircuito ductal neto de izquierda a derecha.?*

Estos lactantes pueden manifestar hipertensibn pulmonar grave vy
resistencias vasculares pulmonares altas. Los signos de insuficiencia cardiaca

son notorios.?*

La presion arterial estd aumentada en los vasos proximales a la coartacion;
la presion arterial y la del pulso son menores por debajo de la estenosis. La
hipertension no se debe sdélo a la obstruccion mecéanica, sino que ademas
estan implicados mecanismos neurohumorales. A menos que sean operadas
en la lactancia, las coartaciones de la aorta suelen acompafarse de una
extensa circulacion colateral, sobre todo desde ramas de la arteria subclavia,
de las intercostales superiores y de las mamarias internas, para dar lugar a
conductos para que la sangre arterial se derive y evite la zona de la

coartacion.?*

Las coartaciones de la aorta que son descubiertas después de la lactancia

generalmente no se manifiestan con sintomas llamativos.?*

El signo clasico de la coartacion de aorta es la disparidad de la presion
arterial entre los brazos y las piernas. Los pulsos femorales, popliteos, tibiales
posteriores y pedios son débiles (o ausentes hasta en el 40 por ciento de los
pacientes), a diferencia de los pulsos saltones de los brazos y de los vasos

carotideos.?*

El impulso precordial y los ruidos cardiacos son habitualmente normales; la
presencia de un chasquido de eyeccion sistolica o de frémito en la escotadura

supraesternal sugieren la existencia de una valvula adrtica bicuspide (presente
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en el 70 por ciento de los casos). A lo largo del borde esternal izquierdo y en el
tercer y cuarto espacios intercostales se suele escuchar un soplo sistolico

corto.?*

Los neonatos y lactantes con coartaciones mas graves, que suelen incluir
cierto grado de hipoplasia del arco transverso, presentan al principio signos de

hipoperfusion del hemicuerpo inferior, acidosis e insuficiencia cardiaca grave.?*

El electrocardiograma suele ser normal en los niflos pequefios, pero muestra
signos de hipertrofia ventricular izquierda en los pacientes mayores. Los
neonatos y los lactantes muestran hipertrofia ventricular derecha o
biventricular. Es posible visualizar el segmento de coartacibn mediante
ecocardiografia bidimensional; también se puede demostrar la existencia de
anomalias asociadas de la valvula mitral y de la aértica. La adrtica descendente

es hipopulsatil.?*

En los neonatos con coartacion grave de la aorta, el cierre del conducto
suele dar lugar a hipoperfusién, acidosis y a un deterioro r4pido. Estos
pacientes deben de recibir una perfusion de prostaglandina E1 para abrir de
nuevo el conducto y restablecer un flujo sanguineo adecuado a las
extremidades inferiores. La reparacion quirargica debe practicarse una vez que

se confirma el diagnéstico y se ha estabilizado al paciente.?

IV.1.10.2. Cardiopatias congénitas cianéticas.

En las cardiopatias congénitas cianéticas la clinica principal es la evidencia de

una cianosis de leve a severa intensidad.

La cianosis es una coloraciéon azulada de la piel y las mucosas resultantes
de un aumento de la concentracion de la hemoglobina reducida hasta cerca de
5 g/100mi en las venas cutaneas. En la cianosis central: aumento de
hemoglobina reducida en la sangre arterial. Evidenciable en la lengua (aunque
en caso de shock podria tratarse de una cianosis periférica). Puede
manifestarse como una cianosis diferencial cuando solo se observa en un

hemicuerpo, bien el superior (transposicion grandes arterias + ductus +
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hipertension pulmonar) o el inferior (coartacion aorta preductal + ductus,

persistencia circulacion fetal).?!: 31
IV.1.10.2.1. Tetralogia de Fallot.

La tretalogia de Fallot es una cardiopatia de la familia de las conotruncales
en la que el defecto principal es una desviacion anterior del tabique infundibular
(el tabiqgue muscular que separa los infundibulos de salida aortico y pulmonar).
Las consecuencias de esta desviacion son: 1) obstruccion del infundibulo de
salida del ventriculo derecho (estenosis pulmonar), 2) comunicacién
interventricular (CIV) por defecto de alineacién, 3) dextroposicion de la aorta
con acabalgamiento sobre el tabique interventricular y 4) hipertrofia del
ventriculo derecho. La obstruccion del flujo de la arteria pulmonar ocurre
habitualmente tanto en el infundibulo ventricular derecho (zona subpulmonar)
como en la valvula pulmonar. La arteria pulmonar principal puede ser pequefia
y pueden existir diversos grados de estenosis de sus ramas. La obstruccion
completa del infundibulo de salida del ventriculo derecho (tetralogia con atresia
pulmonar) se clasifica como una forma extrema de tetralogia de Fallot. El grado
de obstruccion del infundibulo de salida pulmonar determina la intensidad de la

cianosis del paciente y la edad del primer episodio.?*

Las consecuencias hemodinamicas dependen del grado de obstruccién
pulmonar. Asi, si hay una EP leve, el flujo de sangre ird de izquierda-derecha a
través de la CIV; mientras que, si hay una obstruccion importante a la salida del
flujo pulmonar, habra un flujo predominante de dcha.-izqda. a través de la CIV,

que dara lugar a cianosis.’

Los lactantes con grados leves de obstruccion del infundibulo de salida del
ventriculo derecho pueden manifestar primero insuficiencia cardiaca
secundaria al cortocircuito ventricular de izquierda a derecha. A menudo no
existe cianosis en el momento del nacimiento, pero con la hipertrofia creciente
del infundibulo ventricular derecho a medida que crece el paciente, aparece
cianosis mas tarde, en el primer afio de vida. En los lactantes con
obstrucciones graves del infundibulo de salida del ventriculo derecho, la

cianosis neonatal puede verse de forma inmediata.?*
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Las crisis hipercianoticas paroxisticas (crisis hipdxicas) son un problema
particular en el primer y segundo afio de vida. El lactante empieza a manifestar
taquipnea e inquietud, su cianosis aumenta, para seguir con respiraciones
entrecortadas, y puede acabar con sincope. Las crisis ocurren sobre todo por
las mafianas al levantarse o tras episodios de llanto intenso. Es habitual la
desaparicion transitoria 0 una disminucion de la intensidad del soplo sistolico a
medida que disminuye el flujo a través del infundibulo de salida del ventriculo
derecho. El pulso es habitualmente normal, al igual que las presiones venosa y
arterial. El hemitérax anterior izquierdo puede abombarse hacia delante debido
a una hipertrofia del ventriculo derecho de larga duracion en los lactantes que
comienzan a andar. Puede percibirse un frémito sistélico a lo largo del borde
esternal izquierdo, en el tercer y cuarto espacios paraesternales. El soplo
sistélico suele ser intenso y aspero; puede irradiarse ampliamente, sobre todo a

los pulmones, pero es mas intenso en el borde esternal izquierdo.?*

Desde el punto de vista radioldgico, los signos tipicos en la proyeccion
anteroposterior consisten en una base estrecha, concavidad del borde cardiaco
izquierdo en la zona que habitualmente ocupa la arteria pulmonar y un tamafo
del corazén normal. El ventriculo derecho hipertréfico es la causa de la sombra
apical redondeada que se encuentra elevada, de modo que se sitla por encima
del diafragma a una altura mayor de lo normal y apuntando horizontalmente
hacia la pared toracica izquierda. El aspecto de la silueta cardiaca se ha

comparado con una bota <<coeur en sabot>>.24

El electrocardiograma muestra desviacion del eje hacia la derecha y signos
de hipertrofia ventricular derecha. La ecocardiografia bidimensional establece
el diagnostico y aporta informacion sobre el grado de acabalgamiento aortico
sobre el tabique interventricular, la localizacién y el grado de obstruccién del
infundibulo de salida del ventriculo derecho, el tamafio del anillo de la valvula
pulmonar y de las ramas principales y proximales de las arterias pulmonares, y
el lado en el que esta situado el arco aortico. El ecocardiograma también
resulta util para determinar si el conducto arterial persistente (CAP) aporta

parte del flujo sanguineo pulmonar.?*

En RN con cianosis severa, se requiere la administracion de PGE1l para
mantener el ductus abierto hasta realizar el tratamiento adecuado. Las crisis
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hipoxicas se trataran cogiendo al lactante en brazos y doblando las rodillas
hacia el pecho para aumentar la resistencia vascular periférica, oxigeno nasal,
sedacion con morfina IV y bolus de liquidos para mejorar el llenado del VD y
flujo pulmonar. Se pueden dar beta-bloqueantes (propranolol) que puede relajar
el tracto de salida del VD que mejoraria el flujo pulmonar. Como tratamiento
profilactico, se recomienda propranolol oral a dosis de 1-3 mg/ kg/dia. Ante la
aparicion de crisis hipdxicas, esté indicada la cirugia paliativa (fistula sistémico
pulmonar) o reparadora si tiene buena anatomia. Cirugia: la eleccion del
procedimiento quirdrgico se realizard segun la presentacion clinica del

paciente:

a. Procedimiento paliativo: con una fistula sistémico pulmonar de " Blalock-
Taussing”” que consiste en una conexion entre la arteria subclavia y la arteria
pulmonar mediante un conducto de goretex. Estaria indicada en los casos de
RN con hipoplasia severa de la arteria pulmonar y ramas para favorecer el
crecimiento de las ramas, en prematuros y también en algunos casos de

coronaria anémala. Posteriormente, se realiza la reparaciéon completa.t’

b. Cirugia correctora: actualmente la mayoria de grupos tienden a realizar la
reparacion completa a los 3-6 meses de edad. La correccion va dirigida a aliviar
la obstruccion del tracto de salida del VD en todos sus niveles. Si la anatomia
es posible, se intenta evitar el parche transanular para preservar la funcién de
la valvula pulmonar. En el caso de que no se pueda, se hard la correccién
mediante un parche transanular que amplia el tracto de salida del VD vy libera la
EP.YY

Reintervenciones tardias: algunos casos de Fallot deben ser intervenidos por
lesiones residuales, la mas frecuente es la insuficiencia pulmonar severa con
disfuncion del VD. Con el tiempo, estos pacientes van a precisar un recambio

de la valvula pulmonar.t’

IV.1.10.2.2. Atresia Tricuspidea

La atresia tricuspidea esta caracterizada por la ausencia de conexion

auriculoventricular (AV) derecha con hipoplasia del VD, en la cual la auricula
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derecha no esta conectada con la camara ventricular subyacente, sino que se
comunica con la auricula izquierda via interauricular o a través de un foramen
oval. Después de la tetralogia de Fallot y la transposicion de grandes arterias,
es la tercera malformacion que se manifiesta con cianosis. Generalmente

existe una comunicacion interventricular y el ductus arterioso.?*

La clasificacion mas aceptada actualmente es la de Tandon y Edwards , que
encierra mas del 95% de los casos y en la que la atresia tricuspidea se divide

en dos tipos, desde el punto de vista anatomopatoldgico:

Tipo | Con concordancia ventriculoarterial, aproximadamente el 70% de los
casos. Aorta naciendo del ventriculo izquierdo (VI) y pulmonar de la camara
infundibular (relacién normal de las grandes arterias), siendo este grupo el mas

frecuente.

Tipo Il Con discordancia ventriculoarterial en un 30%. La arteria pulmonar
nace del VI y la aorta de la cadmara infundibular derecha (relacion de las
grandes arterias tipo transposicion). Cada uno de estos tipos se divide segun el
grado de obstruccién de la arteria pulmonar: con atresia pulmonar, con

estenosis pulmonar, y sin estenosis pulmonar y aumento del flujo pulmonar.

La fisiopatologia de esta entidad esta influida por la variante anatémica,
segun el grupo a que pertenezca, y por tres factores importantes: el tamafio de
la comunicacion interauricular, el tamafio del defecto del tabique interventricular
y el diametro de la valvula pulmonar y uno cuarto: el ductus en casos en que la
cardiopatia sea ductus dependiente. El flujo venoso sistémico debe pasar de la
auricula derecha a la izquierda por la comunicacion interauricular, donde se

mezcla con la sangre oxigenada que viene por las venas pulmonares.

Suele ser evidente cierto grado de cianosis desde el nacimiento y su
intensidad depende del grado de limitacion al flujo sanguineo pulmonar. La
mayoria de los pacientes presenta soplos holosistélicos audibles a lo largo del
borde esternal izquierdo; el segundo ruido suele ser Unico. Los pacientes con
atresia tricuspidea presentan riesgo de estrechamiento o incluso de cierre
espontaneo de la CIV, que puede ocurrir de forma rapida e incrementar la

cianosis.?4
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Los estudios radiologicos pueden mostrar disminucion de la trama vascular
pulmonar o hiperflujo. El electrocardiograma (ECG) suele mostrar desviacion
del eje hacia la izquierda e hipertrofia ventricular izquierda, y estas
caracteristicas distinguen la atresia tricuspidea de la mayoria del resto de
cardiopatias congénitas cianoticas. Asi pues, la combinacion de cianosis y
desviacién del eje hacia la izquierda en el ECG es muy sugerida de atresia
tricuspidea. La ecocardiografia bidimensional revela la presencia de una
membrana fibromuscular en lugar de la valvula tricispide, un ventriculo
derecho de tamafio pequefio y variable, una CIV y un ventriculo izquierdo, y

una aorta de gran tamafio.?*

En los neonatos con cianosis intensa debe mantenerse una infusion de
prostaglandinas Ei por via intravenosa hasta que pueda realizarse una
derivacion aortopulmonar quirdrgica para incrementar el flujo sanguineo
pulmonar. La operacion de Blalock- Taussig, o una de sus variantes, es el

procedimiento de anastomosis de eleccién.?*

IV.1.10.2.3. D- Transposicion de grandes vasos.

La d-TGV es méas frecuente en lactantes de madres diabéticas y en los
varones (3:1). Las d-TGV, sobre todo cuando se acompafian de otros defectos
cardiacos como la estenosis pulmonar o el cayado aértico derecho, pueden
relacionarse con la deleccibn del cromosoma 22qll.2 (sindrome de

Digeorge).?*

La aorta se origina en el ventriculo derecho (anatomico y morfolégico), a la
derecha y por delante de la arteria pulmonar. La arteria pulmonar se origina en
el ventriculo izquierdo (anatémico y morfoldgico) por detras de la aorta. En esta
malformacion, las venas sistémicas desembocan con normalidad en la auricula
derecha y las venas pulmonares en la izquierda. Las conexiones entre las
auriculas 'y los ventriculos son también normales (concordancia

auriculoventricular).?4 33

La sangre que surge del ventriculo izquierdo acaba en territorio pulmonar y

regresa por las venas pulmonares a la auricula izquierda; la sangre que sale
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del ventriculo derecho se dirige por la aorta al territorio sistémico y regresa por
las cavas a la auricula derecha. Este proceso provoca la existencia de dos
circulaciones en paralelo, por lo que es necesaria la existencia de
comunicacion entre ambas (foramen oval permeable, CIA, DAP y /o CIV) con
mezcla de sangre oxigenada y venosa para que sea posible la supervivencia

tras el nacimiento.33

Presentan cianosis intensa desde el nacimiento, que aumenta al cerrarse el
foramen oval y el ductus (que es vital que permanezca permeable si no existe
CIVv).33

La radiografia de térax muestra hiperflujo pulmonar, con la base cardiaca
mas estrecha, apareciendo el corazon ovalado con un pediculo estrecho por la
superposicion de las grandes arterias en sentido anteroposterior. La
confirmacion del diagndstico se puede realizar mediante ecocardiografia,

angio-TC o resonancia magnética.33

Actualmente, la correccion anatdémica en una sola etapa, mediante switch

arterial de Jatene, es el procedimiento de eleccion.33

IV.1.10.2.4. Retorno vesono pulmonar anémalo total.

En esta malformacién, las venas pulmonares (las cuatro, si es total, o sélo
alguna si es parcial) desembocan, directa o indirectamente a través de un
conducto, en la auricula derecha o en las venas de la circulacion general

(cavas o seno coronario), en lugar de hacerlo en la auricula izquierda.33

Si es total, como todo el retorno venoso vuelve a la auricula derecha, la CIA
es una parte esencial y necesaria de la malformacion. Segun el lugar donde se
establece la conexibn anomala, se dividen en supracardiacos (los mas
frecuentes, que drenan en la cava superior), cardiacos (drenan en la auricula
derecha o en el seno coronario) e infradiafragmaticos (lo hacen en la cava

inferior).33

El retorno venoso pulmonar andémalo total (RVPAT) permite la mezcla
completa del retorno vesono sistémico y pulmonar en el interior del corazén,

por lo que se produce cianosis.?*

51



Todas las formas de RVPAT implican la mezcla de sangre oxigenada y no
oxigenada antes de llegar a la auricula derecha o en la propia auricula
(cardiopatia con mezcla total). Esta sangre mezclada de la auricula derecha
puede pasar al ventriculo derecho y a la arteria pulmonar o pasar a traves de
una comunicacion interauricular (CIA) o de un agujero oval permeable a la
auricula izquierda, convirtiéndose en la unica fuente de flujo sanguineo

sistémico.?4

Los neonatos con obstruccion grave del retorno venoso pulmonar, mas
prevalente en el grupo infracardiaco, manifiestan cianosis intensa y dificultad
respiratoria. Pueden no existir soplos. Estos lactantes se encuentran

gravemente enfermos y no responden a la ventilacién mecéanica.?*

En los recién nacidos con una obstruccion venosa pulmonar notable, las
radiografias de torax muestran un patron perihiliar sumamente llamativo de
edema pulmonar y un tamafio pequefio del corazén. El ecocardiograma
demuestra la presencia de un ventriculo derecho grande y suele identificar el
patron de conexiones venosas pulmonares anormales. La ecocardiografia
deberia de bastar para demostrar el RVPAT en la mayoria de los casos, pero si
hay dudas acerca del drenaje de una o mas venas pulmonares, se realizaria un

cateterismo cardiaco, una RM o una TC.%4

El tratamiento quirdrgico consiste en canalizar el retorno venoso pulmonar
anomalo hacia la auricula izquierda (generalmente el colector comun), y en el

cierre de la comunicacion interauricular.33

IV.1.10.2.5. Tronco arterioso.

En el tronco arterioso, un Unico tronco arterial se origina en el corazén y
nutre las circulaciones sistémica, pulmonar y coronaria. Siempre existe una CIA
y el tronco cabalga sobre la comunicacion, por lo que recibe sangre de ambos

ventriculos.?*

Ambos ventriculos soportan la presion sistémica y bombean sangre hacia el
tronco. Cuando las resistencias vasculares pulmonares son relativamente altas

en el periodo neonatal inmediato, el flujo sanguineo pulmonar puede ser
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normal; a medida que disminuyen las resistencias pulmonares a lo largo del
primer mes de vida, el flujo sanguineo hacia los pulmones aumenta mucho y

aparece insuficiencia cardiaca.?*

En el periodo neonatal inmediato, los signos de insuficiencia cardiaca suelen
estar ausentes y las Unicas manifestaciones iniciales pueden ser un soplo y
una cianosis minima. Generalmente se puede escuchar un soplo sistolico de
eyeccion, a veces acompanado de frémito, a lo largo del borde esternal

izquierdo.33

El truncus es frecuente en el sindrome de Di George (con atrofia del timo,
déficit de linfocitos T y malformacion faciales, renales o intestinales

asociadas).®

El electrocardiograma muestra hipertrofia ventricular izquierda, derecha o
combinada. La cardiomegalia desarrollada en las primeras semanas de vida y
se debe a la prominencia de ambos ventriculos. La ecocardiografia demuestra
una arteria truncal grande que cabalga sobre la comunicacién interventricular y

el patrén de origen de las ramas de las arterias pulmonares.?*

En las primeras semanas de vida, muchos de los lactantes pueden tratarse
con farmacos anticongestivos; sin embargo, a medida que van disminuyendo
las resistencias vasculares pulmonares, los sintomas de insuficiencia cardiaca
empeoran y debe indicarse la cirugia. En la cirugia se cierra la CIV, las arterias
pulmonares se separan del tronco y se establece la continuidad entre el
ventriculo derecho y las arterias pulmonares mediante un homoinjerto que

actla a modo de conducto.?*

53



IV. 2. Dificultad Respiratoria.

La disnea es la consecuencia de alteraciones de la funcion normal en el
aparato cardiopulmonar. Es un sintoma presente en pacientes con congestion
pulmonar, tanto por insuficiencia cardiaca izquierda como por otras condiciones
que elevan la presion venosa pulmonar o por hipoxia marcada. La disnea se
manifiesta en neonatos e infantes como respiraciones rapidas asociadas con

retracciones.3% 31

En la dificultad respiratoria de origen pulmonar no hay produccién de
cantidades adecuadas de agente tensioactivo hasta etapas relativamente
tardias de la gestacion (34 a 36 semanas); por consiguiente, el riesgo de
sindrome de dificultad respiratoria (SDR) aumenta cuando mayor es la
prematurez. Otros factores de riesgo son embarazos mudltiples, diabetes

maternay ser de sexo masculino y raza blanca.3¢

El riesgo disminuye en caso de retraso del crecimiento fetal, preeclampsia o
eclampsia, hipertensiébn materna, rotura prolongada de membranas y uso

materno de corticoides.36

Las manifestaciones clinicas méas comunes de las enfermedades
pulmonares neonatales son: cambios en la frecuencia y el ritmo respiratorio,
retracciones costales, quejido espiratorio, cianosis (0 necesidad de oxigeno
suplementario para evitarla) y alteraciones en la auscultacion pulmonar, que
son expresiones de la situacion fisiopatolégica y de los intentos de adaptacion
a la misma por parte del paciente. Permiten valorar la gravedad del cuadro més
que la etiologia, para la que suele ser necesario realizar una completa
anamnesis y pruebas complementarias, especialmente radiografia de térax. La
taquipnea, con frecuencia respiratoria superior a 60 y en ocasiones a 90-100

respiraciones/min, es caracteristica de estos cuadros.?’

Para evaluar la dificultad respiratoria en el RN, se emplea el test de
Silverman, asi como la presencia o no de polipnea, definida por la existencia de
mas de 60 rpm (tabla 5).36
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Tabla 5. Test de Silverman.3®

Valoracion \ 0 \ 1 \ 2

Respiracion con
Disociacion térax- Torax fijo, se mueve balanceo
abdomen Normal el abdomen.

Intercostal, supra e
Tiraje Ausente Intercostal infraesternal
Retraccion xifoidea  Ausente Discreta Intensa
Aleteo nasal Ausente Discreto Intenso

Se oye con el Se oye a distancia sin

Quejido respiratorio  Ausente fonendo fonendo

Fuente: Manual CTO de Medicina y Cirugia. Pediatria, 92 ed, Espafa: CTO
editorial; 2014: p. 9.

La puntuacion de la dificultad respiratoria es la siguiente:3¢
e 0-2: no existe dificultad respiratoria, o la dificultad es leve.

e 3-4: dificultad respiratoria moderada.

e > 5: dificultad respiratoria grave.

IV. 2.1. Diagnaéstico diferencial.

En el diagnéstico diferencial de la dificultad respiratoria pulmonar neonatal
se incluyen causas médicas (sepsis, taquipnea transitoria, enfermedad de
membranas hialinas, sindromes de aspiracién, neumonia...) y quirurgicas
(hernia diafragmética, malformacion adenomatoidea quistica, enfisema lobar

congénito).36

IV.2.1.1. Taquipnea transitoria (pulmén humedo, maladaptacion pulmonar o
SDR 1)

Es la causa mas habitual de distrés respiratorio neonatal (frecuencia superior
al 40 por ciento). Se debe a un retraso en la absorcion de liquido de los
pulmones fetales por el sistema linfatico, que da lugar, por acumulo de éste, a
una menor distensibilidad pulmonar y a una compresién y a un colapso
bronquiolar. El paciente prototipico es un recién nacido (RN) a término (o
prematuro tardio de 35-36 semanas de edad gestacional (EG)) nacido por

cesarea o por parto vaginal rapido.36
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Generalmente, se manifiesta como un distrés respiratorio leve-moderado, de
inicio inmediato tras el parto (menos de seis a ocho horas) y que mejora al
administrar pequefias cantidades de oxigeno. Habitualmente, se recuperan en

un plazo que oscila entre dos y tres dias.36
El diagndstico se realiza fundamentalmente por:

- Radiografia. Se observa refuerzo de la trama broncovascular perihiliar,

liguido en las cisuras, discreta hiperinsuflacion y, a veces, derrame pleural.
- Hemograma. Normal

- Gasometria. Muestra una discreta hipoxemia e hipercapnia que se

normalizan precozmente.

Se emplea oxigenoterapia hasta la resolucion del cuadro. A veces se
benefician de Continuous Positive Airway Pressure (CPAP) aunque, en
general, estos pacientes responden a la administracion de oxigeno en

pequefias cantidades.3®

IV.2.1.2. Enfermedad de la membrana hialina (SDR tipo I)

La enfermedad de la membrana hialina (EMH) es la causa mas frecuente de
distrés respiratorio en el RN pretérmino. Se debe a un déficit de surfactante,
gue no alcanza plenamente la superficie pulmonar hasta la semana 34-35. Este
déficit produce un aumento de la tension superficial y una tendencia de los
pulmones hacia el colapso. Ademas, estos neonatos presentan inmadurez

estructural pulmonar.3¢

La EMH afecta sobre todo a RN prétermino, es especialmente habitual en
hijos de madres diabéticas y en embarazos multiples, y alcanzando sus valores

de frecuencia una relacion inversamente proporcional a la EG.

Hay distrés respiratorio de inicio inmediato tras el parto (en menos de 6
horas), que se manifiesta en forma de taquipnea, quejido intenso, aleteo nasal,
retracciones intercostales y subcostales y cianosis parcialmente refractaria a la

administracion indirecta de oxigeno.3¢
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El diagndstico se realiza mediante radiografia de térax donde se aprecia
infiltrado reticulogranular con broncograma aéreo en unos pulmones poco
ventilados. En los casos mas graves, es posible encontrar atelectasias. En la
gasometria se objetiva hipoxemia importante, hipercapnia y acidosis

respiratoria.®

Prevencion. Consiste en la administracion de dos dosis de dexametasona o
3-metasona intramuscular separadas por 24 horas y 48-72 horas antes del
parto a mujeres embarazadas de 24 a 34 semanas, en las que se considera
probable el parto en el plazo de una semana.3¢

El tratamiento consiste en:

- Soporte respiratorio. No se debe reanimar con oxigeno al 100 por ciento,
ya que la hiperoxia produce dafio pulmonar en forma de displasia
broncopulmonar, disminuye méas la produccion de surfactante, reduce el flujo
cerebral y se asocia a retinopatia del prematuro. Se puede precisar ventilacion
mecanica, dado que genera una hipoxia importante aungue en ocasiones es

suficiente la reanimaciéon con CPAP.

- Administracion endotraqueal de surfactante. Mejora la oxigenacion y la
funcién pulmonar. Puede precisar de dos a tres dosis separadas por un minimo

de seis a doce horas.

- Antibioticos. (ampicilina + gentamicina). Deben administrarse hasta tener
los resultados de los cultivos, ya que una sepsis con participacion pulmonar
puede dar un cuadro clinico y radiolégico practicamente indistinguible de la
EMH.36

IV.2.1.3. Sindrome de aspiracion meconial

El sindrome de aspiracion meconial (SAM) es una patologia tipica del RN
postérmino (puede ocurrir también en el RN a término, pero es excepcional en
el RN pretérmino) que ha padecido un sufrimiento fetal agudo (hipertension
arterial, neuropatias cronicas, enfermedades cardiovasculares, tabaco, retraso
del crecimiento intrauterino), hecho que estimula el peristaltismo intestinal y la

liberacién intradtero de meconio. El meconio denso, mezclado con el liquido

57



amniético, pasa hacia los pulmones, donde obstruye las vias aéreas de menor
calibre, formando tapones que ejercen un mecanismo valvular, favoreciendo el
atrapamiento de aire. Ademas el meconio es un agente irritante y estéril que va
a provocar la aparicion de una neumonitis quimica en las primeras 24-48 horas
de vida, lo que conlleva una disminucion de la produccion de surfactante y un

aumento de las resistencias pulmonares.3¢

La gravedad del cuadro variara dependiendo de lo espeso que sea el
meconio. En las primeras horas de vida, el RN va a presentar distrés

respiratorio con taquipnea, tiraje, quejido, cianosis e hiperinsuflacion toracica.3®

En la radiografia se observa hiperinsuflacion pulmonar, infiltrados
algodonosos parcheados y diafragmas aplanados. En algunos casos, puede
aparecer también neumotdérax o0 neumomediastino. La Gasometria muestra

hipoxemia, hipercapnia y acidosis.®

Como prevencion se lleva a cabo la aspiracion de la orofaringe y de la

traquea antes de que el RN rompa a llorar.3¢

En el tratamiento es fundamental las medidas generales y ventilacion
asistida, si fuese necesario. Si el cuadro se perpetla, se puede utilizar
surfactante, que mejora la mecanica pulmonar de estos pacientes,
disminuyendo las complicaciones pulmonares. En caso de hipertension

pulmonar persistente, puede ser Util el empleo de 6xido nitrico inhalado.3¢

IV.2.1.4. Persistencia de la circulacion fetal (hipertension pulmonar persistente

del recién nacido)

Las resistencias vasculares pulmonares son elevadas durante la vida fetal, y
su caida por debajo de las sistémicas forma parte de la transicion de la
circulacion fetal a la posnatal. Cuando este descenso no se produce, se habla
de hipertension pulmonar persistente del RN o persistencia de la circulacion
fetal (PCF), ya que, como consecuencia de la mayor resistencia en el lado
pulmonar, se produce un cortocircuito derecha-izquierda a traves del ductus o

del foramen oval con apariciéon de hipoxemia y cianosis.¢
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Se manifiesta entre las seis y doce horas de vida en forma de cianosis
intensa acompafiada de taquipnea con hipoxemia refractaria a oxigeno y

acidosis.¢
El diagndstico se realiza mediante las siguientes pruebas:

- Radiografia de térax. Es normal o presenta signos de la enfermedad de
base; pueden aparecer signos de hipoaflujo pulmonar.

- Gasometria. Aprecia hipoxemia intensa y desproporcionada a los
hallazgos radioldgicos.

- Prueba de hiperoxia. Se administra O, indirecto al 100 por ciento. Si se
trata de una PCF o de un shunt derecha-izquierda, la PaO, no alcanzara
valores superiores a 100mmhg, traduciendo por tanto una hipoxemia refractaria
al oxigeno, ya que aun aumentado la concentracion de oxigeno en la luz
alveolar, la disminucion de la perfusiéon de las unidades alveolares secundaria
al incremento de presiones pulmonares condiciona un pobre intercambio

gaseoso.

- Gradiente preductal-posductal. Se determina la PaO, en la arteria radial
derecha y en la arteria umbilical. Si el gradiente es mayor de 20mmhg, es

indicativo de la existencia de PCF.

- Ecocardiografia. Para la estimacion de presiones pulmonares y objetivar

la existencia de un gradiente de oxigenacion preductal y posductal.

Es fundamental el oxigeno y es util evitar la acidosis y las manipulaciones

frecuentes del RN.36

IV.2.1.5. Displasia broncopulmonar (fibrosis pulmonar intersticial, enfermedad

pulmonar crénica)

Los factores que contribuyen a su desarrollo son, entre otros, la toxicidad del
oxigeno, la inmadurez y el barotrauma o volutrauma. Puede existir también

hiperreactividad bronquial e incremento de las resistencias pulmonares.

La dependencia del oxigeno al mes de vida, 0 mas alla de las 36 semanas

de edad corregida, es lo que define la displasia broncopulmonar.3®
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El diagndstico se realiza mediante la clinica. Se emplea radiografia (patron

de esponja).

Hay que administrar ventilacion mecanica lo mas corta posible, con
parametros poco agresivos y con la minima concentracion de oxigeno
requerida, evitar la sobrecarga de liquidos y el tratamiento del ductus arterioso
persistente. Como tratamiento suministramos oxigeno complementario,

restriccion hidrica, broncodilatadores y corticoterapia.3®

IV.2.1.6. Neumonia perinatal

La neumonia es causa importante de morbimortalidad neonatal, tanto en el
RN a término como en el pretérmino. Se estima que afecta al 10 por ciento de
los pacientes en la unidad de cuidados intensivos (UCIN), siendo responsable
de una mortalidad del 5-20 por ciento. Las neumonias perinatales pueden ser
de dos tipos que tienen una etiologia y un mecanismo de transmision

diferentes:

a) Neumonias de transmision vertical, que unas veces es adquirida por via
transplacentaria, como ocurre con algunas neumonias producidas por virus
(rubéola, citomegalovirus, varicela-zéster, herpes simple, inmunodeficiencia
humana, adenovirus, enterovirus, etc.) y también por algunas bacterias (L.
monocytogenes, M. tuberculosis, T. pallidum) y otras veces por via ascendente
0 por contacto durante el parto, como ocurre con el estreptococo-hemolitico del
grupo B (EGB), algunas enterobacterias gram-negativas (E. coli, Klebsiella,

etc.) y algunas bacterias atipicas (C. trachomatis, U. urealiticum). 38

b) Neumonias de transmision horizontal/nosocomial, que a veces son
adquiridas en la comunidad, casi siempre de etiologia virica (virus sincitial
respiratorio, influenza, parainfluenza) y con mayor frecuencia en medio
hospitalario, siendo en estos casos la etiologia casi siempre bacteriana (grupo
Klebsiella-Enterobacter-Serratia, Pseudomonas, Proteus, S. aureus, S.
epidermidis) y con frecuencia creciente fungica (C. albicans, C. parapsilosis, C.
tropicalis, etc.), sobre todo en aquellos nifios que han recibido tratamiento
antibiotico prolongado. La mayor susceptibilidad del neonato a la neumonia
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puede estar en relacion con la inmadurez del sistema mucociliar y la

disminucién de las defensas del huésped.®®

Las manifestaciones clinicas de la neumonia perinatal va a estar en funcion

del mecanismo de transmision y del agente etiolégico responsable.3®

Dado que la clinica y la radiologia suelen ser inespecificas en la mayoria de
los casos el diagndstico debe basarse en los antecedentes sugerentes de
infeccién y en los hallazgos microbiolégicos. 38

Ademas de las medidas generales y de soporte respiratorio comunes a
otras causas de dificultad respiratoria, debe realizarse tratamiento antibiético
precoz una vez que existe sospecha clinica de neumonia. En general el
tratamiento empirico inicial serd el mismo empleado en la sepsis neonatal
utilizando en las neumonias bacterianas verticales la asociacion de ampicilina-
gentamicina y en las nosocomiales, vancomicina-gentamicina, aunque en este

ultimo caso dependera de la flora habitual de la Unidad.3®
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IV. 3. Insuficiencia cardiaca

La insuficiencia cardiaca (IC) se define como la incapacidad del corazon para
mantener un gasto cardiaco suficiente para el organismo. Se produce como
consecuencia del fallo del miocardio para ofrecer un débito de oxigeno y
nutrientes adecuado a los diferentes érganos que permitan su correcta funcion

y crecimiento.39

Las causas de la insuficiencia cardiaca pediatrica pueden dividirse en tres

categorias fisiopatoldgicas:

e Disfuncion de la bomba ventricular. Da lugar a una contractibilidad
ventricular reducida, que provoca un fracaso en la eyeccion de la sangre
por parte de los ventriculos. Puede ocurrir en CC y en corazones

estructuralmente normales.3°

e Sobrecarga de volumen (precarga). La insuficiencia cardiaca por
sobrecarga de volumen con contractibilidad conservada se debe a CC
con shunt izquierda-derecha o menos frecuentemente por insuficiencia

valvular.3®

e Sobrecarga de presion (poscarga). Se debe a CC con obstruccion grave

a la salida de los ventriculos.3°

El Volumen-latido del corazén depende de la precarga, de la poscarga y del
estado inotropico del miocardio o eficacia de la contraccion del musculo
cardiaco. Las variables por las que el GC puede estar disminuido pueden
afectar a la contractilidad (IC sistdlica), a la elasticidad y a la distensibilidad (IC
diastdlica) o alteraciones del ritmo o de la conduccién (IC sistélica/diastélica).3?

La principal causa de IC en el recién nacido y en el lactante durante el primer
afio de vida son las cardiopatias congénitas (90%) (tabla 6), y las mas
frecuentes son las CC con grandes cortocircuitos o lesiones obstructivas

severas.39:40-
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Tabla 6. Principales causas de insuficiencia cardiaca en la edad pediatrica®®

Cardiopatias Congénitas (anomalias estructurales)

Sobrecarga de volumen:

Shunt izquierda-derecha:
Aciandticas:
ClIV, PCA, Canal AV, ventana Ao-P, malformaciones arteriovenosas
Cianodticas:
D-TGA, Truncus, DVAPT
Insuficiencia valvular AV o sigmoideas:

IAM, IT, lao, IP post-cirugia Fallot.

Sobrecarga de presion:
Obstruccion izquierda:
Eao severa, CoA, IAAo, EM
Obstruccion derecha:

EP severa

Cardiopatias complejas:
Ventriculo Unico:
Sindrome de hipoplasia del VI, canal AV disbalanceado
VD sistémico:
L-TGV

Otras cardiopatias complejas:
ALCAPA

Fistulas coronarias

ALCAPA: origen anémalo de la arteria coronaria izquierda; Ao-P: aorto-pulmonar; AV:
auriculo-ventricular; CIV: comunicacion interventricular; CoA: coartacion de aorta; d-
TGV: dextrotransposicion de grandes vasos; DVAPT: drenaje venoso anémalo
pulmonar total; EAo: estenosis adrtica; EM: estenosis mitral; EP: estenosis pulmonar;
IAAO: interrupcion del arco adrtico; IAo: insuficiencia aodrtica; IAM: infarto agudo de
miocardio; IP: insuficiencia pulmonar; IT: insuficiencia tricispide; L-TGV: transposicion
corregida de los grandes vasos; PCA: persistencia del conducto arterioso; VD:

ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo

Fuente: Galdeno J.M., Romero Ibarra C. Insuficiencia cardiaca. Dimpna
C.Albert Brotons. Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del nifio y del
adolescente. Vol.2. Ed. 12: Grupo CTO; 2015. P.575-538.
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La insuficiencia cardiaca en el periodo neonatal resulta mas comanmente de
(1) anomalias que causan obstruccion severa a la salida, particularmente del
lado izquierdo del corazon, y a menudo asociado con ventriculo izquierdo
hipoplasico, (2) sobrecarga de volumen por una valvula cardiaca insuficiente o
fistula arteriovenosa sistémica, y (3) cardiomiopatia o miocarditis. Las
condiciones cardiacas con un cortocircuito de izquierda a derecha (p. ej.
Defecto del tabique ventricular) casi nunca suponen grandes cargas de
volumen para los ventriculos ni causan sintomas en el periodo neonatal.
Ocasionalmente, en recién nacidos prematuros, un conducto arterioso patente
puede conllevar a signos de insuficiencia cardiaca. Presumiblemente, la
vasculatura pulmonar alcanza niveles normales mas rapido que en recién
nacidos a término. El gran volumen de flujo sanguineo pulmonar resultante
provoca una sobrecarga en el ventriculo izquierdo, obstruccién del corazén

izquierdo.3!

Las manifestaciones clinicas de la IC se deben en gran parte a los
mecanismos de compensacion. Se pueden dividir en dilatacién e hipertrofia

ventricular y en la activacién de los sistemas neurohormonales.3°

Los sintomas y signos clinicos dependen de la patologia de base, del grado
de insuficiencia cardiaca y de los mecanismos compensadores. Los recién
nacidos pueden presentar taquicardia, hipotensién, oliguria, polipnea, disnea,

cianosis, y dificultad para alimentarse.3°

El diagnéstico es fundamentalmente clinico, por lo que es importante realizar
una historia clinica detallada, preguntar por la alimentacion del mismo (numero
de tomas, tiempo por toma, sudoracion y ganancia ponderal). La exploracién
fisica incluird la presencia de cianosis, respiracion (taquipnea, aleteo nasal,
tiraje intercostal), auscultacion cardiaca (ritmo de galope) y pulmonar,
palpacion toracica y abdominal (hepatomegalia) y observacion de edemas. Se
hard hincapié en la palpacion de los pulsos axilares y femorales (débiles,
disociados); asimismo, se tomara la presién arterial en los miembros superiores
e inferiores. El diagnodstico de sospecha lo obtenemos a través de la clinica, la
exploracion fisica y radiologica, pero la ecocardiografia nos confirma el
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diagnéstico. Nos da el diagndstico funcional y también etiologico (cardiopatia

estructural, miocarditis, etc.).3940-

El propdsito del tratamiento sera mejorar la perfusion tisular, o que incluye
reducir la precarga (diuréticos), aumentar la contractibilidad (cardioténicos,
digoxina), reducir la poscarga (IECA), mejorar el aporte de oxigeno (evitando la
anemia), optimizar la nutricibn (dieta hipercalérica) y minimizar el
remodelamiento ventricular (betablogueantes, IECA). El tratamiento definitivo
de la insuficiencia cardiaca en pacientes pediatricos con cortocircuitos amplios
y funcién normal sera el que obtenga resolucion de su cardiopatia de base

(cirugia, cateterismo terapéutico...).3°

El prondstico en los pacientes pediatricos varia en funcion a la cardiopatia
congénita que presenten, por ejemplo, si se diagnostica y se opera un lactante
con transposicion completa de los grandes vasos con datos de IC, tiene una
sobrevida de 90% a mas de 10 afios; desde luego, de no operarse, el 90%

fallece antes del afio.39:41-
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IV.4. Asociacion corazén-pulmon.

El corazébn y el aparato respiratorio son dos organos intimamente
relacionados que conforman una unidad funcional que conocemos como
sistema cardiorrespiratorio. Las enfermedades de estos dos Organos

frecuentemente coexisten y se influyen mutuamente.

Las enfermedades cardiacas que afectan al aparato respiratorio las
podemos diferenciar en dos grupos. Por un lado estan aquellas malformaciones
de los troncos supraorticos y arterias pulmonares que determinan una
obstruccion cronica extrinseca de la via aérea: anillos vasculares, sling
pulmonar y la dilatacién de las arterias pulmonares. Por otro lado estan las
cardiopatias adquiridas o congénitas que determinan un aumento del agua
pulmonar extravascular con edema intersticial peribronquial (asma cardiaca) y
alveolar con fallo respiratorio. Este grupo lo podemos diferenciar a su vez en 4
subgrupos. Un subgrupo de cardiopatias con aumento del flujo pulmonar y
congestion pulmonar (shunt intracardiacos izquierda-derecha como el ductus
arterioso persistente), otro subgrupo de cardiopatias con aumento de la presion
venosa capilar pulmonar por aumento de la presién en la auricula izquierda
transmitida retrogradamente al pulmén (obstruccién en cavidades izquierdas o
disfuncion ventricular) en las que el flujo pulmonar es normal, un tercer
subgrupo de malformaciones del &rbol pulmonar arterial (representado
fundamentalmente por la tetralogia de Fallot y la atresia pulmonar con
comunicacién interventricular y colaterales aortopulmonares mudltiples) en las
que el flujo pulmonar esta disminuido cursando por tanto con cianosis y disnea,
y un cuarto subgrupo de cardiopatias con disminucién del drenaje linfatico y
edemas por aumento de la presion en auricula derecha representado
principalmente por la anomalia de Ebstein y la fisiologia de Fontan (flujo

pulmonar pasivo).

Enfermedades cardiacas que pueden dar lugar a hipertension pulmonar que
afecta finalmente al propio corazén, y enfermedades respiratorias dafian el
corazén derecho produciendo cambios que afectan al corazén izquierdo que

finalmente falla y produce insuficiencia respiratoria cerrando el circulo.'4
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V. OPERALIZACION DE LAS VARIABLES.

VARIABLES

Sexo del nifio

Edad
gestacional.

Edad del nifo

Procedencia

Diagnéstico de
Ingreso.

CONCEPTO

Estado fenotipico condicionado
genéticamente y que
determina el género al que
pertenece un individuo

Periodo comprendido desde la
concepcién hasta el
alumbramiento.

Tiempo transcurrido desde el
nacimiento hasta la realizacién
del estudio.

Lugar de origen

Entidad  patolégica
cuadro clinico.

segun

INDICADOR

Femenino

Masculino

Pretérmino (sem)
A término

Postérmino

Dias cumplidos

Santo domingo: Este, Oeste,
Norte, Sur D.N.

Region Norte: Duarte,
Hermanas Mirabal, Maria
Trinidad Sanchez, Samana,
Dajabon, Monte Cristi,

Santiago Rodriguez, Valverde,

Espaillat, Puerto Plata,

Santiago, La Vega, Monsefior

Noel, Sdnchez Ramirez.

Region Sur: Azua, Peravia,
San José de Ocoa, San
Cristobal, Elias Pifia, San
Juan, Barahona, Bahoruco,
Independencia, Pedernales

Region Este: Hato Mayor,
Monte Plata, San Pedro, El
Seibo, La Romana, La
Altagracia

Enfermedad de membrana
hialina

Neumonia

Taquipnea transitoria del
recién nacido

Asfixia perinatal

Sepsis, Otros.

ESCALA

Nominal

Numérica

Numérica

Nominal

Nominal
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Antecedentes
patolégicos
familiares.

Cardiopatia
congeénita

Dificultad
respiratoria

Habitos toxicos.

Antecedentes
prenatales.

Antecedentes
patolégicos
maternos

Circunstancia que aumenta
las probabilidades de padecer
una condicién genética.

Alteraciéon anatémica o
funcional del corazén presente
al momento del nacimiento.

Sensacion subjetiva de
dificultad en la respiracion, que
engloba sensaciones
cualitativamente diferentes vy
de intensidad variable.

Conductas o agentes externos
cuya practica o interaccion
repetida provoca dafios a corto
0 a largo plazo, o conlleva un
riesgo mayor de desarrollar
enfermedades graves.

Situaciones que ocurrieron
durante el embarazo y que
pueden ocasionar una
alteracion en el desarrollo del
embrién.

Condicion patolodgica presente
en la madre antes de la gesta
que aumente la probabilidad
de padecer cardiopatias
congénitas.

2. Procesos

3. Exposiciéon

1. Matrimonios

consanguineos.
Antecedentes familiares de
cromosomopatias.

3. Antecedentes familiares de

cardiopatias congénitas.

4. Muerte subita.

= CIA.

= CIV.

= PCA.

= CAV.

= T.Fallot.

= Tronco arterial comun.

» Trasposicibn de grandes
arterias.

= Estenosis aortica.

= Estenosis pulmonar.

= Coartacion aortica.

Test de Silverman

Café, alcohol, tabaco, drogas,
etc.

1. Uso de farmacos / drogas

en el primer trimestre de
embarazo.

infecciosos
durante el primer trimestre
de embarazo.
fisico-quimico
durante el primer trimestre
de embarazo.

1. Hipertension Arterial
Cronica.

2. Lupus Eritematoso
sistémico.

3. Fenilcetonuria
4. Diabetes mellitus

Nominal

Nominal

Ordinal

Nominal

Nominal

Nominal
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VI. MATERIAL Y METODOS
VI.1. Tipo de estudio

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo y transversal de
recoleccion de datos prospectivos, con el propdsito de determinar la relacion
entre dificultad respiratoria y cardiopatias congénitas en los pacientes
ingresados en el departamento de Neonatologia del Hospital Infantil Dr. Robert

Reid Cabral, durante el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

VI.2. Area de estudio

Se realiz6 un estudio en el Hospital Infantii Dr. Robert Reid Cabral
abarcando el departamento de Neonatologia y la unidad de ecocardiografia del
departamento de cardiologia pediatrica. El HIRRC se encuentra delimitado, al
norte por la avenida Independencia; al sur, por la calle Paul Harris; al Oeste,
por la Horacio Vicioso; al Este por la avenida Abraham Lincoln. (Ver mapa

cartografico y vista aérea)

MATA HAMERE

VI1.3. Universo

El universo estuvo comprendido por pacientes ingresados en el
departamento de Neonatologia del Hospital Infantii Dr. Robert Reid Cabral

durante el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.
V1.4. Muestra

Pacientes con diagndstico clinico de dificultad respiratoria ingresados en el

departamento de Neonatologia del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral,
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durante el periodo comprendido entre Febrero- Julio 2019 que cumplieron con

los criterios de inclusion.

VI.5. Criterios
VI.5.1. De inclusion

Presentacion de dificultad respiratoria.
Pacientes menores de 29 dias de edad.
Haber firmado el consentimiento informado.

Pacientes de ambos sexos.

o bk~ 0N RE

Hallazgos de cardiopatias congénitas en el ecocardiograma.

VI1.5.2. De exclusion

Pacientes con diagnadstico de cardiopatia congénita al ingreso.
Pacientes mayores de 28 dias de edad.
Madre negarse a participar en el estudio.

Barreras idiomaticas.

A

VI.6. Instrumento de recoleccion de los datos

Para la presente investigacion se disefid un instrumento el cual estuvo
dividido en cuatro apartados, refiriendose el primero a los datos acerca del
paciente donde se encontraba edad actual, sexo, edad gestacional, procedencia,
test de Silverman y diagnostico de ingreso. El apartado namero dos incluia los
datos acerca de la madre, habitos tdxicos, antecedentes prenatales,
antecedentes patolégicos maternos. El apartado nimero tres hacia referencia a
los antecedentes familiares de cardiopatias congénitas, y el cuarto a los
resultados que arrojaron el ecocardiograma de los neonatos ingresados por
dificultad respiratoria en el departamento de Neonatologia del hospital Infantil Dr.

Robert Reid Cabral. (Ver XI1.3. instrumento de recoleccién de datos)
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VI.7. Procedimiento

Luego de la aprobacién del anteproyecto por parte de la escuela de medicina
de la Universidad Nacional Pedro Henriquez Urefia (UNPHU), se procedio a la
entrega al comité de investigaciones del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral
(HIRRC) para su revisién, evaluacion y autorizacion.

Para la obtencion de datos se llevo a cabo la seleccion de los pacientes
ingresados en el Departamento de Neonatologia con diagnéstico de dificultad
respiratoria, se procedié a informarles a los padres/tutores en qué consistia el

estudio y se solicité la firma para el consentimiento informado.

Se les realizdé un ecocardiograma a los pacientes identificados después de
una buena y detenida evaluacién clinica, posteriormente se les rellenaba un
formulario para la recoleccion de sus datos y luego de haber diagnosticado
cualquier alteracion de origen cardiaco se describié en el acapite de resultados
del ecocardiograma en dicho instrumento. Finalmente, los datos fueron

evaluados y revisados para su posterior analisis.

VI.8. Tabulaciéon

Los datos obtenidos en la presente investigacion fueron ordenados,
procesados y luego tabulados utlizando el programa Microsoft Excel y
Microsoft Word. Dichos datos fueron presentados en tablas y graficos para su

procesamiento, posterior analisis y discusion.

VI.9. Andlisis

Los datos obtenidos en el estudio se presentaron mediante tablas y gréaficos

de frecuencia simple.
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VI.10. Aspectos éticos

El presente estudio fue ejecutado con apego a las normativas éticas
internacionales, incluyendo los aspectos relevantes de la Declaracion de
Helsinki y las pautas del Consejo de Organizaciones Internacionales de las
Ciencias Médicas (CIOMS).*? El protocolo del estudio y los instrumentos
disefiados para el mismo fueron sometidos a la revision en la Universidad, a
través de la Escuela de Medicina y de la coordinacion de la Unidad de
Investigacion de la Universidad, asi como a la Unidad de ensefianza del
hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, cuya aprobacion fue el requisito para el
inicio del proceso de recopilacién y verificacién de datos.

El estudio implicé el manejo de datos identificatorios ofrecidos por personal
que labora en el centro de salud. Los mismos fueron manejados con suma
cautela, e introducidos en las bases de datos creadas con esta informacién y
protegidas por una clave asignada y manejada UGnicamente por la
investigadora. Todos los informantes identificados durante esta etapa fueron
abordados de manera personal con el fin de obtener su permiso para ser

contactadas en las etapas subsecuentes del estudio.

Todos los datos recopilados en este estudio se manejaron con el estricto
apego a la confidencialidad. A la vez, la identidad de los contenidos en los
expedientes clinicos se protegié en todo momento, manejandose los datos que
potencialmente puedan identificar a cada persona de manera desvinculada del

resto de la informacién proporcionada contenida en el instrumento.
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VII. RESULTADOS.

Durante el periodo comprendido entre Febrero-Julio del 2019, hubo un total
de 404 ingresos, donde se identific6 un universo de 148 con dificultad
respiratoria en el departamento de Neonatologia del Hospital Infantil Dr. Robert
Reid Cabral, de los cuales se seleccionaron 41 (28%) con posterior diagndstico
de cualquier tipo de cardiopatia congénita, cumpliendo con los criterios de

inclusion para nuestro estudio.

Tabla 1. Distribuciéon del sexo de los pacientes con dificultad respiratoria
asociada a cardiopatias congénitas en el departamento de Neonatologia del
HIDRRC, en el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Sexo Cantidad (N2) Porcentaje (%)
Masculino 23 56.10
Femenino 18 43.90
Total N: 41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Grafica 1. Sexo

B Masculino ™ Femenino

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Segun se observa, de una muestra total de 41 pacientes, 23 (56%)

correspondieron al sexo masculino y 18 (44%) al sexo femenino.
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Tabla 2. Distribucién de la edad gestacional de los pacientes con cardiopatias
congénitas en el departamento de Neonatologia del HIDRRC, en el periodo

comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Edad gestacional Cantidad (N2) Porcentaje (%)
A término 29 70.73
Pretérmino 12 29.17
Total N: 41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Grafica 2.Edad gestacional

M Pretérmino M A término

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Del total de la muestra el 70.73% correspondié a neonatos a término,
mientras que el 29.27% de la muestra estuvo delimitada por neonatos

pretérminos,
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Tabla 3. Distribucion de la edad de los pacientes con cardiopatias congénitas en
el departamento de Neonatologia del HIDRRC, en el periodo comprendido entre
Febrero-Julio 2019.

Rango de edad (dias) Cantidad (N2) Porcentaje (%)
0-7 19 46.34
8-14 11 26.83
15-21 8 19.51
22-28 3 7.32
Total N: 41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Grafica 3. Edad al momento del diagndstico
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

El grupo de edad estaba comprendido desde 0-28 dias. Por lo que
podemos observar, el mayor nimero de la muestra correspondié al grupo de
edad de 0-7 dias de nacido con 19 casos (46.34%), continuando el rango de
edad de 8-14 dias con 11 casos (26.8%), y 8 casos (19.5%) entre las edades
de 15-21 dias. Solo 3 casos (7.3%) correspondieron al rango de edad de 22-28

dias.
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Tabla 4. Distribucion del lugar de procedencia de los pacientes con dificultad
respiratoria asociada a cardiopatias congénitas en el departamento de
Neonatologia del HIDRRC, en el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Procedencia Cantidad (N2) Porcentaje (%)
Santo Domingo Norte 6
Sur D.N 1 21.95
Este 2
Region Norte Puerto Plata 1 2.44
Region Este La Romana 8
San Pedro 4 34.15
La Altagracia 2
Region Sur San Cristobal 8
San Juan 3
Peravia 3 41.46
Azua 1
Barahona 2
Total N: 41 N:100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos.

Grafica 4. Procedencia
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Continuando con la tabla 4 donde se observa la distribucion de las
regiones por ciudades a las que pertenece nuestra muestra, siendo la mas
predominante la regidbn Sur con 17 pacientes correspondiente a un 41%,
seguida de la Regién Este con 14 equivalente al 34%, Santo domingo por 8,

igual a un 19.5% y regién Norte por 2, igual a 4.8%.
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Tabla 5. Distribucién de los diagnosticos de ingreso de los pacientes con
dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas, en el departamento de

Neonatologia del HIDRRC en el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Diagndsticos de ingreso Cantidad (N2) Porcentaje (%)
Taquipnea transitoria del Recién nacido (TTRN) 18 43.90
Neumonia 12 29.27
Enfermedad de membrana hialina 11 26.83
Total N:41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos.

Grafica 5. Diagnostico de ingreso

B Taquipnea transitoria del
Recién nacido (TTRN)

B Neumonia

Enfermedad de
membrana hialina

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Segun la tabla 5 podemos observar los diagnésticos de ingreso que
acompafnaban a la dificultad respiratoria de nuestra muestra total (N: 41).
Siendo la mas prevalente la taquipnea transitoria del recién nacido en un
43.90%, seguida de neumonia en un 29.27%, y por enfermedad de membrana

hialina en un 26.83%.
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Tabla 6. Distribucion de los antecedentes patolégicos familiares de los
pacientes con dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas en el

departamento de Neonatologia del HIDRRC, en el periodo comprendido entre
Febrero-Julio del 2019.

Antecedentes patologicos familiares con Cantidad (N2) Porcentaje (%)
cardiopatias congénitas

Si 2 4.88
No 39 95.12
Total N: 41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recolecciéon de datos

Grafica 6. Antecedentes patoldgicos familiares con
cardiopatias congénitas

Si ™ No
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Segun la tabla 6 donde podemos observar los antecedentes patolégicos
familiares, so6lo un 4.88% afirmo padecer de algun tipo de cardiopatia

congénita, mientras que, el 95.12% negaron el antecedentes de cardiopatias
congénitas.
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Tabla 7. Distribucién de los hallazgos ecocardiogréficos de los pacientes con
dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas en el departamento de

Neonatologia del HIDRRC, en el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Tipos de cardiopatias congénitas Cantidad (N°) Porcentaje (%)
Comunicacion interventricular (CIV) 13 31.71
Comunicacion interauricular (CIA) 7 17.07
Persistencia del conducto arterioso (PCA) 5 12.20
Estenosis pulmonar (EP) 3 7.32
Comunicacion auriculoventricular (CAV) 1 2.44
Estenosis mitral (EM) 1 2.44
Estenosis adrtica (EA) 1 2.44
Insuficiencia Mitral (IM) 1 2.44
Ventriculo Unico (VU) 6 14.63
Transposicion de grandes vasos (TGV) 1 2.44
Atresia pulmonar (AP) 1 2.44
Tetralogia de Fallot 1 2.44
Total N: 41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

Porcentaje de cardiopatias congénitas

B Cardiopatias congénitas acianégenas

Cardiopatias congénitas ciandgenas

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos.
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Grafica 7. Tipos de cardiopatias congénitas
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

De acuerdo a la tabla 7 donde se muestran los tipos de cardiopatias
congénitas. La comunicacién interventricular (CIV) fue la mas prevalente en un
31.71%, seqguida de la comunicacion interauricular (CIA) en un 17.07% y del

ventriculo anico (VU) con un 14.63%.

Tabla 8. Test de Silverman de los pacientes con dificultad respiratoria asociada a
cardiopatias congénitas, en el departamento de Neonatologia del HIDRRC en el

periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Test de Silverman Cantidad (N29) Porcentaje (%)
Grado leve 21 51.22
Grado moderado 17 41.46
Grado grave 3 7.32

Total N:41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos.
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Grafica 8. Test de Silverman

B Grado leve W Grado moderado Grado grave

7%

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

En la Tabla 8 se muestran los grados de dificultad respiratoria. Si
comparamos los resultados, de un total de 41 pacientes podemos observar que
21 (51.22%) manifestaron dificultad respiratoria de grado leve, 17 (41.46%)
presentaron un grado moderado y 3 (7.32%) un grado grave.

Tabla 9. Distribucién de los hébitos toxicos maternos de los pacientes con
dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas en el departamento de
Neonatologia del HIDRRC, en el periodo comprendido entre Febrero-Julio 2019.

Habitos téxicos maternos Cantidad (N2) Porcentaje (%)
Alcohol 12 29.27
Tabaco 6 14.63

Café 4 9.76
Negados 19 46.34
Total N: 41 N: 100.00

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos.

Grafica 9. Habitos toxicos maternos

M Tabaco M Alcohol Café m Negado

10%
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De acuerdo a la tabla 9 de los habitos téxicos maternos, podemos observar

que el 46% negaron tener algun hébito toxico, un 29% ingeria alcohol,

correspondiente al 15% café y un 10% tenian habito de fumar.

Tabla 10. Distribucion de los antecedentes prenatales maternos de los pacientes

con dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas
departamento de Neonatologia del HIDRRC, en el periodo comprendido entre

Febrero-Julio 2019.

Antecedentes prenatales

Cantidad (N°)

Porcentaje (%)

Infecciones
Rubéola
Citomegalovirus
VIH
Vaginales
Urinarias
Negados

Total

Medicamentos
Litio
Acido retinoico
Antibiéticos*
Negados

Total

N:

14
10
12
141

31
41

4.88
4.88
2.44
34.15
24.39
29.27
N: 100.00

4.88
7.32
12.20
75.60
N: 100.00

*No especificados. Fuente: Instrumento de recoleccién de datos.

el
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Grafica 10. Infecciones Grafica 10. Medicamentos
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos

De acuerdo con la tabla 10 donde observamos los antecedentes
prenatales. Por un lado, 12 (29%) madres de nuestra muestra negaron tener
alguna infeccién durante el embarazo, mientras que 29 (71%) afirmaron haber
padecido de algun tipo de infeccion. Si comparamos los resultados, las
infecciones vaginales fueron las mas predominantes en un 34.15%, seguidas
de las urinarias con un 24.39%, continuando la rubéola y el citomegalovirus en
un 4.88% cada una respectivamente. Por ultimo, encontramos el VIH en un

2.44% de la muestra total.

Por otro lado, dentro de los medicamentos administrados durante el
embarazo, 31 (75.60%) madres negaron ingerir algun tipo de medicamento,
mientras que, las 10 (24.40%) restantes fueron medicadas. Si comparamos los
resultados, los antibidticos predominaron en un porcentaje de 12.20%,

seguidas del &cido retinoico en un 7.32% y por litio en un 4.88%.
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VIII. DISCUSION.

En este estudio encontramos un total de 148 pacientes con dificultad
respiratoria, de los cuales 41 (28%) presentaron algun tipo de cardiopatia
congénita. Corroborando asi, la relacion existente entre la disnea, como dato
de sospecha diagnéstica, y las cardiopatias congénitas. Teniendo en cuenta
que la disnea de origen cardiaco es producto de la insuficiencia cardiaca,
donde la causa principal de la misma en el recién nacido son las cardiopatias
congénitas (90%), originadas principalmente por grandes cortocircuitos (de

izquierda a derecha) o lesiones obstructivas severas.3% 40:

El sexo predominante fue el masculino en un 56%, contrario al estudio
realizado en el HDIRRC por Cruz Chavez, E., Mirre Gonzalez, F. y Pellin Arifio,

J.11, donde predominé el sexo femenino en un 55.6%.

Continuando con la edad gestacional de nuestra muestra, el 70.73%
correspondié a neonatos a término cuyo dato difiere con la investigaciéon
realizada en el HDIRRC por Cruz Chavez, E., Mirre Gonzélez, F. y Pellin Arifio,
J.11, en el cual la edad gestacional predominante fue menor de 37 semanas. De
igual manera la literatura sustenta que a menor edad de gestacion, mayor

probabilidad de padecer dicha condicion. 2&

En nuestra investigacion al igual que estudios realizados en paises
desarrollados, la edad mas prevalente al momento del diagndstico de
cardiopatias congénitas, estuvo comprendida de 0 a 7 dias en un 46.34%.
Similar a la literatura internacional, la cual describe que a menor rango de edad
de sospecha diagnostica de cardiopatias congénitas, mayor sera la
probabilidad de la misma.?* Dichos resultados son contrarios al estudio
realizado por Matic R., Pefia R.%°, en el HIDRRC, donde prevalecio el rango de
edad de 21 a 28 dias.

Las caracteristicas demograficas de los neonatos con dificultad respiratoria
asociada a cardiopatias congénitas y de sus familias, estan alejadas de la
poblacion que atiende la institucion, predisponiendo asi a un nivel
socioeconémico y educativo menor, ademas limitando el acceso temprano a un
centro especializado. La gran mayoria proceden de la regiébn Sur en un

41.46%, seqguido de la region Este en un 34.15%. Lo anterior difiere al estudio
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realizado por Matic R., Pefia R, en el HIDRRC, donde la mayor procedencia

correspondio a Santo domingo.

Los pacientes con dificultad respiratoria fueron diagnosticados con
enfermedades de origen pulmonar durante su estadia en el centro,
descartandose en un principio las de origen cardiaco, las cuales fueron
diagnosticadas posteriormente por ecocardiograma. La taquipnea transitoria del
recién nacido predomino en un 43.90%, describiéndose de manera similar en la
literatura, como la causa mas habitual de distrés respiratorio neonatal
(frecuencia superior al 40 por ciento). Seguida de la neumonia en un 29.27%,
donde comparando este hallazgo con la literatura, las cardiopatias en las que
existe un exceso de flujo pulmonar, predisponen a las infecciones pulmonares
frecuentes, pudiendo resultar en un diagnostico erroneo. Cabe destacar la
importancia de la relacion entre la disnea y las cardiopatias para no dejarlas
pasar por alto, teniendo en cuenta que dichos pacientes pueden estar
presentando disnea por insuficiencia cardiaca debida a cardiopatias
congénitas. No hemos podido comparar los resultados anteriormente
mencionados con los resultados de otras investigaciones, ya que no existen en

la literatura médica estudios pediatricos similares.

En cuanto a los antecedentes familiares patolégicos con cardiopatias
congénitas, se obtuvo dicho antecedente en un 4.88%. Siendo los familiares

mencionados de primer grado.?®..

Las cardiopatias congénitas aciandgenas se presentaron con mayor
frecuencia en un 78%: la comunicacién interventricular (CIV) en 13 pacientes
(31.71%), la comunicacioén interauricular (CIA) en 7 (17.07%), y la persistencia
del conducto arterioso (PCA) en 5 (12.20%), y las cianégenas en un 22%
donde predomind el ventriculo Unico en 6 (14.63%); similar al estudio realizado
por Uribe Rivera A., Diaz-Vélez C. y Cerrén-Rivera C.6 en el cual el 92%
fueron cardiopatias aciandgenas tipo comunicacion interventricular,
comunicacién auricular y persistencia del conducto arterioso, y las ciandégenas
en un 8%, siendo la mas frecuente tetralogia de Fallot en un 56%; éste ultimo
dato difiere con nuestros resultados.?* Cabe destacar que el ventriculo Unico
tiene una prevalencia menor a uno, y en nuestros hallazgos se encontré en un
porcentaje igual a 14.63%.24
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Dentro de los grados de dificultad respiratoria asociados a cardiopatias
congénitas, encontrados mediante el test de Silverman, predominé el grado
leve en un 51.22%, no encontrandose relacién relevante en nuestra

investigacion con la aparicion de las cardiopatias congénitas.

Las mujeres que consumen alcohol durante el embarazo pueden tener hijos
con caracteristicas del sindrome fetal alcoholico. En nuestro estudio 29% de las
madres consumieron alcohol. Estos resultados son similares a los encontrados
en un estudio realizado en Cuba por Gonzalez T., Torres A. y Rodriguez Z.° al
igual que en la investigaciéon realizada por Vega E., Rodriguez V.8 en la
Habana (Cuba) donde se determiné el alcohol como factor de riesgo principal.

No es posible identificar un solo factor de riesgo, ya que la malformacion
deriva de la interaccion de factores ambientales sobre una predisposiciéon
genética. Estos agentes produciran dicha malformacion sélo si actian durante
el primer trimestre del embarazo. Por un lado, de las infecciones durante los
primeros meses de gestacion relacionadas a las cardiopatias congénitas, la
rubéola represento el 4.8% de la poblacion estudiada, la cual segun la literatura
estd asociada a la persistencia del conducto arterioso y estenosis pulmonar.
Por otro lado, de los medicamentos ingeridos por las madres, asociados a
dicha patologia podemos encontrar el acido retinoico en un 7.32% vy el litio en
un 4.88%.2%

En este estudio, no se encontrd asociacion entre los antecedentes maternos
de enfermedades crénicas no infecciosas y la presencia de las cardiopatias

congénitas en sus descendientes.
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Xl. CONCLUSION.

Después de analizados y discutidos nuestros datos, llegamos a las siguientes

conclusiones:

e El sexo masculino predominé en un 56.10% de los casos.

e La edad gestacional predominante fue a término en un 70.73% de los
casos estudiados.

e La edad del neonato al diagnostico de la cardiopatia congénita fue de O-
7 dias en un 46.84% de los casos.

e La mayor procedencia fue de la region Sur en un 41.14% de nuestra
muestra.

e El diagndstico de ingreso que predominoé fue la taquipnea transitoria del
recién nacido en un 43.90% de la muestra total.

e Solo el 4.88% de los casos estudiados tuvieron antecedentes familiares
de primer grado con cardiopatias congénitas.

e Las tres cardiopatias congénitas mas frecuentes fueron la comunicacion
interventricular (31.71%), la comunicacion interauricular (17.07%) y el
ventriculo Unico (14.63%).

e La dificultad respiratoria constituyd un signo de alarma en un 28% para
el diagnostico de cardiopatias congénitas, independientemente de su
grado.

¢ EIl habito toxico mas frecuente fue el alcohol en un 29% de la poblacién
estudiada.

¢ Dentro de los antecedentes prenatales; de las infecciones asociadas a
cardiopatias congénitas se presento rubéola en un 4.88%, mientras que
los medicamentos ingeridos asociados de igual manera fueron el acido

retinoico en un 7.32% vy el litio en un 4.88%.
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X. RECOMENDACIONES.

Realizar ecocardiografia a todo neonato con dificultad respiratoria.

Realizar ecografia fetal a las embarazadas con factores de riesgo, como

pre-diagnostico de cardiopatias congénitas.

Implementar programas preventivos dirigidos a gestantes sobre los

factores de riesgos para cardiopatias.

Realizar un estudio donde se evalle el nivel educativo de las madres, ya
que la mayoria de nuestra muestra no ingerian los medicamentos que
debian de usar durante el embarazo para tratar las enfermedades

infecciosas.

Asimismo, realizar otro en el que se estudie la frecuencia del ventriculo

anico en el departamento de Neonatologia del HIDRRC.

Disponibilidad de mayor equipamiento ecogréafico y personal calificado

para la realizacion de ecocardiogramas en el HIDRRC.
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XIl. Anexos.
XIl.1. Consentimiento Informado:
Universidad Nacional Pedro Henriquez Urefia

Dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas en el departamento

de Neonatologia del Hospital Infantil Robert Reid Cabral.

Objetivo: Usted ha sido invitado/a a participar en esta investigacién que tiene
el fin de asociar la dificultad respiratoria a cardiopatias congénitas en el

departamento de recién nacidos del Hospital Robert Reid Cabral.

Procedimiento: Si acepta, su hijo/a participard en un estudio para recolectar
informacion sobre la relacion de dificultad respiratoria y cardiopatias
congénitas. Se le realizara a su hijo/a un ecocardiograma, posteriormente se
llenara un formulario donde habrd que recoger datos tanto de usted como su

hijo/a. Toda informacion recolectada se mantendra de manera confidencial.

Se colocara el gel y a continuacion, el transductor sobre el pecho del
paciente, generalmente sobre el lado izquierdo del mismo. El cardiélogo
movera el transductor por el pecho del paciente para ir obteniendo diferentes
imagenes. La prueba suele durar entre 15-20 minutos.

Riesgos y beneficios: la realizaciébn del ecocardiograma es una prueba
diagnostica que ofrece una imagen en movimiento del corazén mediante
ultrasonido aportando la forma, tamafio, funcién, fuerza del corazén,
movimiento, grosor de sus paredes y el funcionamiento de sus valvulas. Aporta
informacion de la circulaciébn pulmonar y sus presiones. Este procedimiento
permitira visualizar cualquier anomalia cardiaca congénita que su hijo/a
presente, asegurandole asi un mejor diagnostico y tratamiento. Esto no
conlleva ningun riesgo para el paciente, sino un beneficio a corto y largo plazo

para un buen diagndstico y una pronta actuacién médica.

Alternativas: Su participacion en esta investigacion es voluntaria. Usted

puede elegir no participar en la misma al rechazar la realizacion de dicho

94



procedimiento y rellenar el formulario. No habra cambio en el trato recibido

hacia usted por parte de todos los profesionales del hospital.

Confidencialidad: La identidad del participante se mantendra en completa
privacidad, ya que las informaciones recolectadas seran reemplazadas por un

numero de identificacion.

Costo: Este estudio no tiene ningun costo para usted. Todo gasto lo cubrira el

hospital.

Este estudio esta llevado a cabo por Yolanda Megias Rodriguez (teléfono:
849-458-2346) y Mayra Alejandra Moreta Gomez (teléfono: 849-245-9515). En
caso de inquietud, dudas o mas informacion pongase en contacto con la Dra.
Luz Mireya Jiménez (teléfono: 809-299-2042), directora del departamento de

recién nacidos del hospital Dr. Robert Reid Cabral.

Acepto participar en esta investigacion.

Fecha Firma
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XIl.2. Cronograma

Seleccién del tema

Busqueda de referencias

Elaboracion del anteproyecto
Sometimiento y aprobacion

Ejecucion de las encuestas
Tabulacién y analisis de la informaciéon
Redaccion del informe

Revisién del informe

Encuadernacion

Presentacion

2018

2019

Agosto
Agosto
Octubre-Enero

Enero

Febrero-Julio

Agosto
Agosto
Agosto
Agosto

Septiembre
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XI1.3. Instrumento de recoleccién de datos

Dificultad respiratoria asociada a cardiopatias congénitas en el departamento
de Neonatologia del Hospital Infantil Robert Reid Cabral en el periodo

comprendido entre Febrero-Julio 2019.

N° de récord: N° de caso:;

1. Datos acerca del nifio.

Edad del nifio/a actual: Test de Silverman
Sexo: Masculino Femenino Diagnostico de ingreso
Edad gestacional: semanas.

Procedencia:

2. Datos acerca de la madre.

2.1 Habitos Toéxicos

Si__ Tabaco Alcohol Drogas llicitas Otros

No

2.2 Antecedentes prenatales.

2.2.1. Medicamentos u otras sustancias en el primer trimestre del embarazo.

Si No ¢,Cuales?

2.2.2. Infecciones durante el primer trimestre del embarazo.

No Si Vias urinarias vaginales Otras

2.3. Antecedentes patolégicos maternos:

Hipertension

Diabetes

Otros

Negados
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3. Antecedentes familiares de cardiopatias congénitas Si
Padre
Madre

Hermano/a

4. Resultado del ecocardiograma

No
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XIl.4. Costos y recursos

VIll. 4.1.Humanos

2 sustentantes

2 asesores (metodolégico y clinico)
Personal médico calificado en nimero de tres
Personas que participaron en el estudio

VIII. 4.2. Equipos y materiales Cantidad Precio Total
Ordenadores 2 0.00 0.00
Papel bond 20 (8 1/2 x 11) 6  180.00 1.080
Lapices 2 10.00 20.00
Borras 2 10.00 20.00
Boligrafos (cajas) 1 90.00 90.00
Sacapuntas 2 25.00 50.00
Microsoft Windows 10, Microsoft Office Professional PLUS 2016 1 0.00 0.00
Presentacién: Sony SVGA VPL-SC2 Digital data 1 0.00 0.00
Calculadoras 1 200.00 200.00
VIII. 4.3. Informacién
Adquisicién de libros 12 0.00 0.00
Revistas 14 0.00 0.00
Internet 9 0.00 0.00
VIIl.4.4. Econdmicos
Transporte 6.000
Impresion 48  300.00 14400.00
Encuadernacién 4 85.00 340.00
Empastado 7 360.00 2500.00
Inscripcion de la tesis

Extranjero 1 65.000

Dominicano 1 28.500 93500.00
Pago de cuota al comité de investigacidn del HIRRC 1 1000.00 1000.00
Total 119.200S

*Los costos totales de la investigacion seran cubiertos por los sustentantes.
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XII.5. Evaluacion

Sustentantes:
Yolanda Megias Rodriguez Mayra A. Moreta Gomez
Asesores:
Dra. Luz Mireya Jiménez. Dra. Edelmira Espaillat
Asesora Clinica Asesora metodoldgica
Jurados:

Autoridades:

Dr. Eduardo Garcia Dr. William Duke

Director de la Escuela de Medicina Decano de la Facultad de
Ciencias de la Salud

Fecha:

Calificacion:
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