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INTRODUCCION.

La Odontologia, como rama de la Medicina, es una ciencia que esta en
constante evolucién, por lo que el Cirujano Dentista debe actualizarse
constantemente para brindar a sus pacientes una atencién optima, certera y
eficaz; por ello, es necesaria una revision bibliografica de los conocimientos

actuales en diversos temas.

Las cardiopatias congénitas representan un grave problema de salud a nivel
mundial; debido a un incremento en la incidencia de estos defectos
cardiacos, que puede ser explicada por la supervivencia de los afectados
hasta edades reproductivas, es muy probable que el Cirujano Dentista de
practica general atienda pacientes con cardiopatia congénita en su consulta,
lo que determina la importancia del conocimiento en la fisiopatologia,
manifestaciones clinicas y, sobre todo, las politicas actuales en el manejo de

estos pacientes en el consultorio dental.

En el presente trabajo se aborda el proceso de cardiogénesis, como base
para entender en que momento y circunstancias se origina la cardiopatia
congénita, asi como las bases genéticas y ambientales que dan origen a
estos trastornos, manifestaciones clinicas y complicaciones relacionadas con
el tratamiento odontolégico. En los siguientes capitulos se aborda la
fisiopatologia general de las cardiopatias congénitas mas comunes y el
abordaje odontolégico adecuado a las recomendaciones actuales dadas por

la Asociacion Americana del Corazon y la Asociacion Dental Mexicana.
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ANTECEDENTES HISTORICOS.

La primera mencion histérica sobre una cardiopatia congénita se encuentra
en una tabla babilénica que data del afio 2000 a.C., donde dice “si una mujer
da a luz a un nifio que tiene el corazon abierto y no tiene piel, la region sufrira

grandes calamidades”.”

En 1672, Niels Stensen, anatomista danés, describe un feto cuyo corazén
sufrid un prolapso debido a un defecto en el esternén, donde el corazén
presentaba una arteria pulmonar de bajo calibre y parecia “no tener ningun
uso”, asi como se podia introducir una probeta desde el ventriculo derecho
hacia “el canal adrtico que es comun en ambas camaras cardiacas”. Sin
duda, esta es la primera descripcion de la Tetralogia de Fallot, por lo que
algunos autores escandinavos se refieren a esta condicion como

Enfermedad de Steno-Fallot."?

Durante los siglos XVII y XVIIl se han descrito varios casos de cardiopatias
congénitas. Por ejemplo, Claude LeCat, cirujano del Hotel Dieu at Rouen,
describié aperturas en el septo interatrial en 7 de 20 cuerpos de mujeres
examinados en 1747"2. Giovanni Battista Morgagni, anatomista italiano,
describié varios casos de cardiopatia congénita bien documentados, como el
caso de un bebé que falleci6 a los 15 dias de nacido que presentaba un
defecto del septo atrial, y el caso de una joven que falleci6 a los 16 afos de
edad; durante toda su vida tuvo respiracion superficial y una coloracion livida
(amoratada) de la piel. Durante la autopsia se observd la presencia del
foramen oval, estenosis pulmonar severa e hipertrofia del atrio y ventriculo

derecho.'*

En 1814, John Richard Farre publica “On Malformations of the Human Heart”,
donde recompila varios casos de cardiopatias congénitas ciandticas,
llegando a la conclusién de que la presencia o ausencia de cianosis depende

del flujo de sangre hacia los pulmones. El establecié que a pesar de que se
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presente un cortocircuito de derecha a izquierda, la cianosis no puede ser un

signo esencial para el diagnéstico de esta cardiopatia en particular.’

En 1815, Johann Friedrich Meckel publica una serie de 77 casos de
cardiopatias congénitas y es el primero en utilizar el término clubbing
(acropaquia) para el agrandamiento de las falanges terminales en pacientes
con cardiopatia congénita cianotica. Su mayor contribucidn fue el analisis del
desarrollo anormal que origina las cardiopatias congénitas en anatomia

comparada.’

En 1875, Karl von Rokitansky escribié “Die Defecte der Scheidewénde des
Herzens”, donde describio los defectos cardiacos congénitos como
interrupciones del desarrollo del corazon durante las diversas etapas de la

morfogénesis."?
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1. CARDIOGENESIS.

La cardiogénesis es el proceso durante el desarrollo embrionario en la que
se da origen a las estructuras de las cavidades cardiacas y los vasos que

emergen del corazon.®

Durante el desarrollo embrionario de los vertebrados, el primer érgano en
formarse es el corazén, ya que el sistema circulatorio es indispensable para
sustentar la embriogénesis, debido a que es el encargado de proveer los
nutrientes y el oxigeno al individuo en desarrollo, asi como la eliminacién de
desechos y sustancias toxicas; esto determina que el corazon sea el unico
organo que inicia su funcién en etapas tempranas de su morfogénesis, que
es realizada de forma relativamente breve, de la tercera a la sexta semana

de gestacion.”®

A los 15 dias de gestacion, las células cardiacas progenitoras que migraron a
la capa visceral del mesodermo de la placa lateral se han especializado y se
agrupan para formar la creciente cardiaca. Las células de la creciente
cardiaca expresan genes caracteristicos del miocardio, como los NKX2.5 y
GATA4.°

Figura 1. Estadio de la creciente cardiaca a los 15 dias de gestacion.®

La expresion del NKX2.5 depende de proteinas secretadas por el endodermo

subyacente, tales como los inhibidores de las proteinas WNT (cerberus y

10
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crescent), ya que las proteinas WNT (3a y 8) secretadas por el tubo neural
inhiben el desarrollo cardiaco, y la proteina morfogenética ésea (BMP 2 y 4),
que regula positivamente la expresion del factor de crecimiento fibroblastico
tipo 8 (FGF-8), que participa en la expresion de proteinas cardiacas

especificas.>°

[Clemp-2y4 B innticoms co tas WNT Wrknzs
(creacont)

Figura 2. Induccioén del corazén, donde las BMP secretadas por el endodermo y el
mesodermo de la placa lateral y la inhibicion de la expresion de WINT por crescent y
cerberus en la mitad anterior del embridon inducen la expresiéon del gen NSK2.5

(responsable de la induccién del corazén) en el mesodermo de la placa lateral.™

A la tercera semana de vida intrauterina, las células de la creciente cardiaca
migran hacia la linea media formando el tubo cardiaco, que se conforma a
partir de células angiogénicas de la placa o excrecencia cardiogénica. En
este momento, el tubo cardiaco posee dos capas de tejido: una capa interna
de tejido endotelial y una capa externa de células miocardicas. Recibe un
flujo venoso desde su polo caudal y comienza a bombear sangre del primer
arco aortico desde su polo craneal hacia la aorta dorsal. Esta etapa es
conocida como tubo recto del corazén o pretorcion, donde comienzan los

latidos cardiacos.>™®

11
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NKX2.5

GATA4
| TBX1

TBX5

Figura 3. Estadio del tubo cardiaco, formado por la fusion de las células

mesodérmicas a los 21 dias de gestacion.®

El tubo cardiaco sobresale gradualmente en la cavidad pericardica, que en
un principio permanece adosado en la porcién dorsal de la cavidad
pericardica mediante el mesocardio dorsal, que es un pliegue de tejido
mesodérmico. Al continuarse el desarrollo, el mesocardio dorsal desaparece
para formar el seno pericardico transverso, que comunica ambos lados de la

cavidad pericardica.®

En este momento, el corazdon se encuentra suspendido en la cavidad
pericardica unicamente por los vasos sanguineos en sus polos craneal y
caudal, mientras que el miocardio se va engrosando y secreta una capa de

matriz extracelular rica en acido hialurénico que lo separa del endotelio.™

Las células mesoteliales de la superficie del septum transversum (division
entre la cavidad toracica y el pediculo del saco vitelino) forman el
proepicardio cerca del seno venoso y migran sobre el corazén, que junto con

las células mesoteliales del tracto de salida, dan origen al epicardio.’"

El tubo cardiaco esta formado por tres capas:

a) Endocardio: revestimiento endotelial interno del corazon.

b) Miocardio: pared muscular.

12
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c) Epicardio o Pericardio Visceral: cubre el exterior del tubo, que es
necesaria para la formacion de las arterias coronarias, incluidos sus

revestimientos endoteliales y el musculo liso.™

El corazoén primitivo sufre una torcién ventro-caudal y rotacién a la derecha
(forma dextro) en la porcion cefalica y una torcion dorso-craneal y rotacion a
la izquierda (forma levo) en la porcion auricular (caudal), alrededor de la
cuarta semana de gestacion, lo que posiciona a las auriculas por encima de

los ventriculos, y da origen a la asa cardiaca. ™

Figura 4. Estadio de torcion y rotacion del tubo cardiaco y surgimiento de las arterias

del arco adrtico a partir del tracto de salida a los 28 dias de gestacion.®

La formacion del asa cardiaca depende de los genes que inducen lateralidad
nodal y lefty2, los cuales inducen la expresiéon del factor de transcripcion
PITX2 en la lamina del mesodermo lateral del lado izquierdo y del
mesodermo del lado izquierdo del corazon. PITX2 puede desempenar un
papel de depdsito y funcion de las moléculas de la matriz extracelular
durante la formacién del asa cardiaca. Ademas NKX2.5 regula positivamente
la expresién de factores de transcripcidn que se expresan en el tubo cardiaco
primitivo y después quedan restringidos a los futuros ventriculos izquierdo
(HAND 1) y derecho (HAND 2), regulando la expansion y diferenciacion de

los ventriculos.?

13
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Figura 5. Formacion del asa cardiaca.'

Mientras el asa cardiaca se esta formando, se observan expansiones en toda
la longitud del tubo. La porcién auricular, que inicia como una estructura
fuera de la cavidad pericardica, forma una auricula comun y se incorpora a la
cavidad pericardica. La union auriculoventricular sigue siendo estrecha y
forma el canal auriculoventricular, que comunica la auricula comuan con el
ventriculo embrionario primitivo. El bulbo cardiaco se engrosa en su tercio
proximal, que formara la porcién trabeculada del ventriculo derecho. La
porcién media recibe el nombre de cono arterial, que formara los infundibulos
(tractos de salida) ventriculares. La parte distal del bulbo, llamada tronco
arterioso, da origen a las raices y la porcién proximal de la aorta y la arteria
pulmonar. La unién entre el ventriculo y el bulbo cardiaco, que por la
superficie se denomina surco bulboventricular sigue siendo angosta y se le

llama foramen interventricular primario.'?

Entre la quinta y sexta semana de desarrollo embrionario se forman los
septos cardiacos para dividir al corazén en cuatro camaras cardiacas (2

auriculas y 2 ventriculos). Donde el tubo cardiaco de paredes lisas origina

14
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trabéculas primitivas en las zonas proximal y distal del agujero
interventricular primario. El ventriculo primitivo que ahora es una estructura

traveculada se denomina ventriculo primitivo (derecho e izquierdo).12

Saco horia corsal

Arco8 adrlicos

Tronco
artorial

Cono artee) Auricula

iaquierda
Aurioula primiva
derecha

primitiva & B Ventricuo

Aunculcventricular

Borsa

Ag.
buboventricular inbarvaniricular

' primario
Inarventricular

Figura 6. Seccion frontal del corazon en el dia 30 de gestacion, donde se observa el
agujero interventricular primario y la entrada de la auricula al ventriculo izquierdo

primitivo. '

La porcién tronco conal (superior) del tubo cardiaco, que se encontraba al
principio en el lado derecho de la cavidad pericardica, se desplaza hacia una
posicion medial, lo que resulta en dos dilaceraciones transversales de la
auricula que sobresalen a cada lado del bulbo cardiaco. El tracto de salida o
conducto arterioso se divide en la arteria pulmonar y la aorta, lo que resulta

en la divisidn de la circulacién en pulmonar y sistémica.’

Después ocurre el remodelamiento valvular intensivo al mismo tiempo que se
da el crecimiento de los ventriculos para completar la maduracién del
corazdn. La simetria derecha-izquierda es de vital importancia para el

desarrollo normal del corazon.®

Los genes expresados en la placa cardiogénica, como el NKX2.5, el factor de

transcripcion de unién al factor de respuesta sérica c-fos (SRF), GATA4,

15
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TBX5 y HANDZ2 conforman el centro regulador de la red de morfogénesis
cardiaca, que controla la rotacién del tubo cardiaco, la simetria izquierda-

derecha y la formacién de las camaras cardiacas.’

DESARROLLO DEL SENO VENOSO.

A la mitad de la cuarta semana de gestacion, el seno venoso recibe sangre
venosa de las prolongaciones sinusales derecha e izquierda, que a su vez
reciben sangre de la vena vitelina (onfalomesentérica), la vena umbilical y la
vena cardinal comun. En un principio, la comunicacion entre el seno y la
auricula es amplia, pero poco después la entrada del seno se desplaza hacia
la derecha, debido a las derivaciones sanguineas de izquierda a derecha que
tienen lugar en el sistema venoso entre la cuarta y quinta semana.'

VCA : Unlc"m
sincauricular y

Unidn
sinoauricular

2 ver Pliegue
VU Vv VIT vCC sinoauricular
Vena vitelina
derecha

Figura 7. Vista dorsal del desarrollo de los senos venosos a los 24 dias y los 35

dias."

Cuando se produce la obliteracion de la vena umbilical derecha y la vena
vitelina izquierda en la quinta semana de desarrollo, la prolongacién sinusal
izquierda pierde importancia, reduciéndose a la vena oblicua de la auricula

izquierda y el seno coronario en la décima semana de desarrollo. "

Como consecuencia de las derivaciones sanguineas de izquierda a derecha,
la prolongacién sinusal derecha y las venas aumenta de calibre, donde la

prolongacion sinusal derecha se incorpora para formar la pared lisa de la

16
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auricula derecha; su desembocadura, el orificio sinuauricular, esta
flanqueado por las valvulas venosas derecha e izquierda, que se fusionan en

direccion dorsocraneal, formando el septum spurium.'

Tanto la valvula venosa izquierda como el septum spurium se fusionan con el
tabique interauricular en desarrollo, mientras que desaparece la valvula

venosa derecha; la porcion inferior se desarrolla en dos partes:

a) La valvula de la vena cava inferior

b) La valvula del seno coronario ™

Aparece la cresta terminal, que forma la linea divisoria entre la porcion
trabeculada original de la auricula derecha y la porcién de la pared lisa,

llamada sinus venarum, que se origina de la prolongacién sinusal derecha.'

Vena cava superior

Arteria pulmenar

Vena oblicua de la
Vena oblicua auricula izquierda
de la auricula

izquierda

\

Venas
pulmonares

Seno coronario Vena cava inferior

Seno coronario

Figura 8. Etapa final del desarrollo del seno venoso.™

FORMACION DE LOS TABIQUES CARDIACOS.

Los tabiques cardiacos se forman entre el dia 27 y 37 de desarrollo,

siguiendo tres mecanismos:

17
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I. Dos masas de tejido de crecimiento activo se aproximan entre si hasta
fusionarse.

[I.  Una masa de tejido de crecimiento activo continia su expansion hasta
alcanzar el lado opuesto de la cavidad.

[ll. Al dejar crecer una banda angosta de tejido de la pared de la auricula
o el ventriculo se forma una creta angosta entre las dos porciones de
crecimiento, que se aproximan entre si hasta fusionarse y formar un
tabique, que nunca divide por completo la cavidad original, ya que
deja un conducto estrecho de comunicacion entre las dos porciones
expandidas, donde los tejidos adyacentes proliferan y contribuyen al

cierre secundario. '

Cresta

Figura 9. Ay B. Formacion de tabiques por la aproximacion de dos masas (crestas)
en crecimiento activo hasta fusionarse. C. Tabique formado por una Unica masa en
crecimiento activo. D, E'y F. Formacion de un tabique por fusion de dos partes en

expansion de la pared del corazon.™

Estos mecanismos dependen de la sintesis y depdsito de las matrices

extracelulares y la proliferacién celular.’

Estas masas de tejido se denominan almohadillas endocardicas y se forman
en la regién auriculoventricular y tronco conal, lo que contribuye a la

formacién de los tabiques interauriculares e interventriculares (porcién

18



@ &

i o

\N UNAM W

1904

membranosa) los canales y las valvulas auriculoventriculares y los canales

aodrticos y pulmonar.’

Al finalizar la cuarta semana, en el techo de la auricula comun crece una
cresta falciforme hacia la luz, que representa la primera porcion del septum
primum. Los dos extremos del tabique se extienden en direccion de las
almohadillas endocardicas por el canal auriculoventricular. El orificio ubicado
entre el borde inferior del septum primum y las almohadillas endocardicas se
llama osteum primum, que es ocluido gradualmente por las prolongaciones
de las almohadillas endocardicas; antes de que complete el cierre, la
apoptosis celular produce perforaciones en la porcién superior de septum
primum. Su coalescencia origina el ostium secundum, permitiendo el paso

del flujo sanguineo desde la auricula primitiva derecha a la izquierda.'

La luz de la auricula derecha se expande por la incorporacion del asta del
seno, donde se forma un nuevo pliegue en forma de hoz, llamado septum
secundum, cuyo lado derecho se fusiona con la valvula venosa izquierda,
produciendo el agujero oval. Una parte del septum primum forma la valvula
del agujero oval. El paso entre las dos cavidades auriculares consiste en una
hendidura oblicua alargada, que permite el flujo de la sangre de la auricula
derecha a la izquierda; después del nacimiento, se inicia la circulacion
pulmonar y aumenta la presién en la auricula izquierda, provocando que la
valvula del agujero oval oblitere al agujero oval, separando la auricula

derecha de la izquierda. '
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Espacio

interseptovalvular Vena cava superior
Venas Si Septum
inus
pulmonares venarum . secundum Sepum primum

Cresta
terminal

Septum spurium

Valvula venosa
derecha

Orificio
sinoauricular

Vélvula venosa

izquierda Valvula de la

vena cava infarior

Almaohadilla A
A endocardica inferior B Valvula del seno coronario

Figura 10. A. Desarrollo de las valvulas venosas durante la quinta semana. B. Se
muestra el flujo de la sangre proveniente del atrio derecho al atrio izquierdo a través

del septum secundum.

DIFERENCIACION DE LAS AURICULAS.

Durante la expansion de las auriculas primitivas se desarrolla una vena
pulmonar unica embrionaria en la pared posterior de la auricula izquierda, a
la izquierda del septum primum. Esta vena se conecta con las yemas
pulmonares en desarrollo. A continuacién la vena pulmonar y sus ramas se

incorporan a la auricula izquierda, dando origen a las 4 venas pulmonares. '?

Vena cava superior

Sinus
venarum

Cresta
terminal

Septum

Figura 11. Seccion coronal que muestra el desarrollo de las paredes lisas de la

auricula derecha e izquierda.'
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FORMACION DEL TABIQUE EN EL CONDUCTO
AURICULOVENTRICULAR.

Al final de la cuarta semana de desarrollo aparecen dos almohadillas
mesenquimatosas, denominadas almohadillas endocardicas
atrioventriculares, en los margenes anterior, posterior y laterales del conducto
atrioventricular. Las almohadillas anterior y posterior se fusionan al final de la
quinta semana, dividiendo el conducto en dos orificios auriculoventriculares:

derecho e izquierdo. "

Después de que se fusionan Ilas almohadillas endocardicas
atrioventriculares, cada orificio queda rodeado por tejido mesenquimatoso de
proliferacion local. Cuando el torrente sanguineo agujera los delgados tejidos
externos de la superficie ventricular de las proliferaciones se forman valvulas
que permanecen unidas a la pared ventricular por cordones musculares, que
son reemplazadas posteriormente por tejido conjuntivo denso, que se
conecta a las trabéculas gruesas de la pared del ventriculo y los musculos
papilares mediante cuerdas tendinosas, formando asi la valvula bicuspide
(canal auriculoventricular izquierdo) y tricuspide (canal auriculoventricular

derecho)."

Conducto Almohadilla aird u,ovgg,,"ﬁﬁf,;?
auriculoventricular endocardica g
i comuin j‘ : superior
Almohadilla Almohadilla
lateral endocérdica inferior Conducto auriculoventricular izquierdo

Figura 12. Formacion del tabique del conducto auriculoventricular del dia 23 al 35 de

desarrollo."
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FORMACION DE LOS TABIQUES DEL TRONCO ARTERIAL Y
CONO ARTERIAL.

Durante la quinta semana aparecen un par de rebordes opuestos en el
tronco, denominados rebordes troncales, tumefacciones troncales o
almohadillas, que se disponen en la pared superior derecha y la pared
inferior izquierda. El reborde troncal superior derecho crece distalmente hacia
la izquierda, mientras que el reborde troncal inferior izquierdo crece a la
derecha, dando como resultado la forma en espiral del futuro tabique adrtico

pulmonar, que divide el tronco en el canal aértico y el canal pulmonar.’

Cuando aparecen los rebordes troncales se desarrollan almohadillas a lo
largo de la pared dorsal derecha y ventral izquierda del cono arterial, que se
unen con el tabique del tronco, dividiendo al cono en una porcion
anterolateral (infundibulo del ventriculo derecho) y una porcion posteromedial

(infundibulo del ventriculo izquierdo)."

Las células de la cresta neural migran por los arcos faringeos 3, 4 y 6 hacia
la region infundibular del corazén, donde contribuyen a la formacion de la

almohadilla endocardica tanto en el cono arterial como el tronco arterial.'?
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Reborde
conotruncal
derecho —

Reborde
—"" conotruncal
izquierdo

Tabique
Auricula derecha i conotruncal
Orificio

auriculoventricular y
izguierdo

Proliferacion de ~
la almohadilla
— auriculoventricular —
anterior

Onficio ~ 8
auriculoventricular
derecho

A Porcion muscular B
del tabique

interventricular

Canal pulmonar - Canal aértico

Porcidn muscular
del tabigue interventricular

Porcion membranosa
del tabique
interventricular

Figura 13. Desarrollo de los rebordes conotruncales y cierre del agujero
interventricular. A. Seis semanas. B. Siete semanas. C. Final de la séptima

semana.'?

FORMACION DE LOS TABIQUES EN LOS VENTRICULOS.

Al final de la cuarta semana, los dos ventriculos primitivos se expanden
gracias al crecimiento del miocardio en la pared externa y la formacion de
diverticulos y trabéculas en la parte interna. Las paredes medianas de los
ventriculos se yuxtaponen y fusionan para formar el tabique interventricular

muscular.'?

El agujero interventricular se ubica por encima de la porcién muscular del
tabique interventricular y se contrae cuando se completa el tabique del cono.
Este agujero se cierra con el crecimiento de la almohadilla endocardica

inferior, formando la porcion membranosa del tabique interventricular.'?
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VALVULAS SEMILUNARES.

Cuando esta por completarse la division del tronco arterial, se observan los
primordios de las valvulas semilunares, que inician como tubérculos. De cada
par, una se asigna al canal pulmonar y la otra al canal adrtico. En ambos
canales aparece un tercer tubérculo, en la parte opuesta a las protuberancias
fusionadas del tronco. Gradualmente los tubérculos se van vaciando por la
superficie superior y forman las valvulas semilunares, con la participacion de

las células de la cresta neural.'?

Séptima semana

Valvulas pulmonares

Aurlcula derecha

Infundibulo del
ventriculo derecho

Tabigue del cono

Orificio tricispide =

Banda moderadora
Hacia el orificio mitral

Tabique interventricular

Figura 14. Seccién coronal del corazén a la séptima semana de desarrollo, donde se
observa el tabique del cono, el tabique interventricular y la posicion de las valvulas

pulmonares.'?

DESARROLLO VASCULAR.
El desarrollo de los vasos sanguineos se da por dos mecanismos:

a) Vasculogénesis: los vasos se originan por coalescencia de los
angioblastos.
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b) Angiogénesis: los vasos surgen a partir de vasos ya existentes.'?

Los vasos principales, incluida la aorta dorsal y las venas cardinales, se
forman por vasculogénesis, mientras que el resto del sistema vascular se
forma por angiogénesis. Todo el sistema esta dirigido por el factor de

crecimiento endotelial vascular (VEGF) y otros factores de crecimiento.'?
SISTEMA ARTERIAL.

Al formarse los arcos faringeos en la cuarta y quinta semana, cada uno
recibe un nervio craneal y una arteria, que son llamadas arcos aorticos, las
cuales parten del saco adrtico, que es la porcibn mas distal del tronco
arterial. Los arcos adrticos estan inmersos en el mesénquima de los arcos
faringeos y termina en la aorta dorsal derecha e izquierda. Los arcos
faringeos y sus vasos aparecen en secuencia craneocaudal, por lo que no
estan presentes todos a la vez, dando origen a cinco pares de arterias,
aunque el quinto arco no llega a formarse o sufre una formacién incompleta y

desaparece, por lo que los cinco arcos se numeran |, I, I, IV y VI.1?

La separacion del tronco arterial por el tabique aorticopulmonar produce la
aorta ventral y el tronco pulmonar; el saco aértico forma las astas derecha e
izquierda, que daran origen a la arteria braquiocefalica y el segmento

proximal del arco adrtico respectivamente.'?

Al principio, la disposicion de los arcos adrticos es simétrica (los arcos
poseen una porcion derecha e izquierda), pero pierde su simetria para

establecer el patron vascular definitivo:

| par de arcos aodrticos: antes de desaparecer el dia 27 forma la
arteria maxilar derecha e izquierda.
Il par de arcos aédrticos: antes de desaparecer el dia 29 forma la

arteria hioidea y la arteria estapedia (del estribo) derecha e izquierda.
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lll par de arcos adrticos: forma la region dorsal y porcion proximal
(arqueada) de la arteria carétida interna derecha e izquierda y la
region ventral de la arteria cardtida comun derecha e izquierda.

IV par de arcos adrticos: |la porcion derecha forma la parte proximal
de la arteria subclavia derecha mientras que la porcion izquierda forma
la porcion horizontal o media del cayado de la aorta, desde la arteria
cardtida comun izquierda hasta la subclavia izquierda.

VI par de arcos adrticos (arco pulmonar): se asocia a la traquea y
las yemas pulmonares en desarrollo. Las prolongaciones de la region
dorsal involucionan; en el caso de la prolongacion izquierda, el
conducto arterioso que transporta sangre desde la arteria pulmonar
izquierda hacia la aorta se transforma en el ligamento arterioso. La
region ventral forma parte de la arteria pulmonar derecha e

izquierda.'®"?

Arterias carotidas
Arteria carétida externas
interna \
Arcos Nervie vago ey
adrticos derecho > e F=
i

g Aorta dorsal

) 5 ?‘Nervno vago
= / izquierdo
] ,;

. ) 3 \ H ¥
comin ».‘ ¥ Arco de la acrta

Nervio recurrente

izguierdo
Nervio

recurrente derecho Conducto

arterial

7.2 areria™
intersegmentaria

Aorta dorsal s
derecha Arteria
A

B pulmonar

Areria carbtida
externa derecha Arteria carotida
interna izquierda

Vago deracho P X E—
Arteria carotida comin izquierda

Arteria subclavia

derecha - Arteria subclavia izquierda

Artenia

braquiocefalica Ligamento arterial

Aorta ascendente —

Arteria pulmonar Aorta descendente

Figura 15. A. arcos adrticos y aorta dorsal antes de la transformacion al patrén
vascular definitivo. B. Transformacion de los arcos aodrticos y la aorta dorsal, donde
las lineas discontinuas representan los componentes que desaparecieron. C.

Formacion de las grandes arterias.'?
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SISTEMA VENOSO.

La vena cava superior se forma a partir de la vena cardinal comun derecha y
la parte proximal de la vena cardinal anterior derecha. Las venas cardinales
anteriores permiten el drenaje primario de la cabeza durante la cuarta
semana y dan origen a las venas yugulares internas, mientras que las venas

yugulares externas derivan de un plexo de vasos venosos en la cara.™
CIRCULACION FETAL Y NEONATAL.

La caracteristica principal de la circulacién fetal es la presencia de

cortocircuitos fetales, que son:

El conducto arterioso que conecta la arteria pulmonar con la arteria
aorta.

El foramen oval que comunica la auricula derecha con la izquierda.

El conducto venoso que comunica la vena umbilical con la vena cava

inferior.

Antes del nacimiento, la sangre de la placenta (80% de saturacion de
oxigeno) regresa al feto a través de la vena umbilical. Al aproximarse al
higado, la mayor parte de la sangre fluye hacia la vena cava inferior,
mientras que la menor parte entra en los sinusoides hepaticos y se mezcla
con la sangre de la circulacion portal. Un mecanismo de esfinter ubicado en
el conducto venoso, cerca de la entrada de la vena umbilical, regula el flujo
de sangre a través de los sinusoides del higado. Este esfinter se cierra
cuando la contraccidon uterina incrementa el retorno venoso, para asi evitar

una carga repentina del corazén.™

Después de pasar por la vena cava inferior, donde la sangre placentaria se
mezcla con la sangre desoxigenada que retorna de las extremidades

inferiores, la sangre ingresa a la auricula derecha, se dirige al agujero oval y
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pasa directamente a la auricula izquierda; sin embargo, una pequefia parte

de la sangre es detenida por el extremo inferior del septum secundum.™

Desde la auricula izquierda, donde se mezcla una pequefa cantidad de
sangre desaturada de 0? que viene de los pulmones, la sangre entra en el
ventriculo izquierdo y la aorta ascendente. Durante la vida intrauterina la
resistencia de los vasos pulmonares es elevada, de forma que la mayor parte
de la sangre pasa directamente a través del conducto arterial hacia la aorta
descendente, donde se mezcla con la sangre de la aorta proximal. La sangre
fluye a la placenta por las arterias umbilicales, donde la saturacion de

oxigeno es del 58%."

Durante el nacimiento y en las primeras horas de vida ocurren cambios
importantes en la circulacion, que son el resultado del cese del flujo
placentario y al inicio de la respiracion. El conducto arterial se cierra cuando
se producen contracciones musculares en su pared, la cantidad de sangre
que fluye en los vasos pulmonares aumenta rapidamente, lo que aumenta la
presion de la auricula izquierda, mientras que la presion de la auricula
derecha disminuye debido a la interrupcion del flujo de sangre placentario.
En este momento, el septum primum se opone al septum secundum vy el
agujero oval se cierra. Aunque en los primeros dias de vida esto es
reversible, la unidén constante permite la fusién de los tabiques en el primer

afio.™

El conducto arterial se cierra por la contraccion de su pared muscular por la
liberacion de bradicinina, que se libera de los pulmones durante la insuflacién

inicial.’
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Vena
pulmonar

Arterla \
Ligamento arterial pulmonar/:. "\

Vena cava superior Vena cava superior

Vena pulmonar

Agujero oval cerrado

Vena pulmonar

Arteria pulmonar

Vena cava inferior- 3 Vena cava inferior—f

Aorta descendente
Aorta descendente

Conducto venoso

Esfinter en el
conducto venoso
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-

.
\/ . Arterias umbilicales
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igamento umbilical medio

Figura 16. A. Circulacion fetal donde la sangre saturada de O? se mezcla con la
sangre insaturada en el higado (I), la vena cava inferior (ll), la auricula derecha (lll),
la auricula izquierda (IV) y en la entrada del conducto arterial dentro de la aorta

descendente (V). B. Circulacion después del nacimiento.™
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2. ANATOMIA Y FISOLOGIA DEL CORAZON.

El corazén es el organo muscular principal del aparato circulatorio; en el ser
humano es un musculo hueco con forma de piramide caida que descansa
sobre uno de sus lados, donde el vértice se proyecta hacia adelante, abajo y
a la izquierda de la cavidad toracica.®

Superficie anterior

Vena cava superior,

- Cayado adrtico

Superficie
pulmonar
izquierda

s | e g
4 J Auteria coronaia derecha—____ Ji8 & ; Rama intenventric ular anterior
v de la artena comnana zouierda,
" f S \ 1
\ I ! ;
<) ——— Margen i et A . Vena cardiaca mayor
e ricula derecha - \ ¥ \
&) A W 'z
obtuso hw Surca intervertricular anterior
I D\
- U1 1

Superficie = Yentriculo derecho Ventriculo izquierdo
pulmonar Vértice
derecha

Aorta ascendente.
Tronco pulmonar

Auricula izquistda

Borde
inferior {agudo) \enas cardiacas pequeRias

| —— Bordk obtuso

“Wena cava inferior

Veértice

Superficie diafragmética
Borde inferior

Figura 17. Representacién geométrica (A) y esquematica (B) del corazon.™
El corazon esta compuesto por dos bombas separadas por un tabique:

Bomba derecha (auricula y ventriculo derecho): recibe la sangre
desoxigenada del cuerpo y la envia a los pulmones.

Bomba izquierda (auricula y ventriculo izquierdo): recibe la sangre
oxigenada de los pulmones y la envia hacia el cuerpo.™

Las auriculas reciben la sangre que llega al corazon, por lo tanto sus paredes
son delgadas, mientras que los ventriculos bombean la sangre fuera del
corazon, por lo que sus paredes son gruesas, en especial el ventriculo
izquierdo, ya que es necesaria mayor fuerza para bombear la sangre a
través del cuerpo.'®

En posicion anatémica, el borde derecho del corazén esta formado por la
auricula derecha, a la cual retorna la sangre a través de 3 vasos:

I.  Vena Cava Superior.
I[I.  Vena Cava Inferior.
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1.  Seno Coronario.

Separando la auricula derecha de la izquierda esta el tabique interauricular,
en el que se observa una depresién por encima del orificio de la vena cava
inferior, llamada fosa oval, que sefala la localizacion del agujero oval
embrionario.®

La sangre pasa de la auricula derecha al ventriculo derecho a través del
orificio auriculoventricular derecho, que esta cerrado durante la contraccion
ventricular por la valvula tricuspide.'®

La valvula tricuspide esta formada por tres cuspides o valvas cuyas bases
estan unidas a un anillo fibroso que rodea el orificio auriculoventricular; las
cuspides se contintian entre si en la base mediante las comisuras. '

Durante el paso de la sangre de la auricula derecha al ventriculo derecho los
musculos papilares se contraen para proyectar las cuspides al ventriculo.™

El ventriculo derecho forma la mayor parte de la cara anterior del corazén. Su
tracto de salida se denomina cono arterioso (infundibulo) y se dirige al tronco
de la arteria pulmonar.™

Las paredes presentan las trabéculas carnosas, que son estructuras
musculares irregulares que se unen a las paredes del ventriculo formando
crestas (unién en el centro) o puentes (union en los extremos). Unas cuantas
trabéculas carnosas reciben el nombre de musculos papilares, ya que un
extremo se une a la superficie del ventriculo y el otro extremo sirve de
insercion para las cuerdas tendinosas que conectan los bordes libres de las
cuspides de la valvula tricuspide. En el ventriculo derecho hay tres musculos
papilares:

. Musculo papilar anterior.
[I.  Musculo papilar posterior.
. Musculo papilar septal.’

Existe también wuna trabécula singular especializada, la trabécula
septomarginal (banda moderadora), que forma un puente en la parte inferior
del tabique interventricular y la base del musculo papilar anterior. Esta
trabécula posee una porcion del sistema de conduccién del corazdn.™
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Figura 18. Vision interna del ventriculo derecho.®

La valvula pulmonar bloquea la salida del ventriculo derecho al tronco
pulmonar. Esta compuesta por tres valvas semilunares, cuyos bordes libres
(nédulo y linula) se proyectan a la luz del tronco pulmonar.'®

La auricula izquierda forma la mayor parte de la base o cara posterior del
corazon. Esta recibe la sangre oxigenada de las venas pulmonares. El orificio
auriculoventricular derecho recibe el nombre de valvula bicuspide (mitral).
Mientras que el ventriculo izquierdo contribuye a las capas anterior,
diafragmatica y pulmonar izquierda del corazén, formando el vértice. La
sangre que entra a través de la valvula bicuspide es impulsada con mayor
fuerza, por lo que el miocardio es mas grueso en esta camara cardiaca;
posee trabéculas carnosas finas y musculos papilares mas grues.os.16

La valvula adrtica cierra la comunicacion del ventriculo izquierdo; esta
formada por tres valvas semilunares que se proyectan a la luz de la aorta
ascendente.®

El tronco pulmonar nace en el cono arterioso del ventriculo derecho,
ligeramente anterior al orificio aortico y asciende, desplazandose
posteriormente y a la izquierda para situarse anterior y a la izquierda de la
aorta ascendente. Se divide en:

I.  Arteria pulmonar derecha.
[I.  Arteria pulmonar izquierda.16
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La aorta ascendente se origina en el orificio adrtico del ventriculo izquierdo;
discurre en direccion superior y a la derecha, entra al mediastino superior y
forma el cayado aértico.®

El cayado adrtico da origen a tres ramas, que son:

Tronco Braquiocefalico: da origen a la arteria carétida comun
derecha (irrigacion de cabeza y cuello del lado derecho) vy la arteria
subclavia derecha (irrigacion del miembro superior derecho).

Arteria Carétida Comun lzquierda: irriga el lado izquierdo de la
cabeza y cuello.

Arteria Subclavia lzquierda: irriga el miembro superior izquierdo.16

La vena cava superior entra a la auricula derecha, al igual que la vena cava
inferior."®

Vena cava superior

Auricula [ AR
derecha ) izquierda

Ventriculo izquierdo

Figura 19. Funcionamiento del Corazén.®

SISTEMA DE CONDUCCION CARDIACO.

El sistema de conduccion cardiaco, que permite que la orden de contraccién
llegue a todas las células musculares en una secuencia ordenada, esta
formado por los nddulos y redes de las células miocardicas especializadas
gue se organizan en:
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Nédulo Sinoauricular (sinusal o de Keith-Flack): se localiza en la
unién de la vena cava superior con la auricula derecha. Sus sefales
excitatorias se extienden a lo largo de las auriculas, produciendo la
contraccion del musculo.

Nédulo Auriculoventricular (Aschoff-Tawara): se localiza cerca de
la insercion de la valva septal de la valvula tricuspide, en el interior del
tabique interventricular. Este extiende el impulso excitatorio a la
musculatura ventricular.

Fasciculo Auriculoventricular (o haz de His, rama derecha e
izquierda): es una continuacién directa del nédulo auriculoventricular.
La rama derecha se dirige al vértice del ventriculo derecho, y alcanza
la base del musculo papilar anterior. La rama izquierda se dirige al
vértice del ventriculo izquierdo.

Plexo subendocardico de las células de conduccién (fibras de
Purkinje): es la continuacion directa de los fasciculos
auriculoventriculares derecho e izquierdo, que extienden los impulsos
excitatorios a través del ventriculo.” '

El corazén funciona ininterrumpidamente con suficiente fuerza y frecuencia
adecuadas a las necesidades del organismo; por lo tanto, el nodulo
sinoauricular indica en que momento debe contraerse el corazon, lanzando
un impulso eléctrico que llega a las auriculas y el nédulo auriculoventricular,
que funciona como filtro para evitar que pasen mas impulsos eléctricos de los
necesarios o bien, producir un impulso eléctrico cuando éste no llega del
nddulo sinoauricular. Los impulsos del nddulo auriculoventricular pasan al
sistema de conduccién del fasciculo auriculoventricular y las fibras de
Purkinje. El paso de esta corriente eléctrica toma entre 0.3 y 0.4 segundos y
se detecta facilmente mediante el electrocardiograma. '
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Figura 20. Sistema eléctrico del corazén.?'

El pulso normal de un recién nacido va de 70 a 190 latidos por minuto en
reposo; entre el mes de vida y los once meses el pulso normal va desde los
80 a los 160 latidos por minuto en reposo; a partir del afio de vida es de 80 a
120 latidos por minuto; a los cinco afnos entre 75 y 115 latidos por minuto; a
los siete afios entre 70 y 110 latidos por minuto y a partir de los diez afos va
desde los 60 a 100 latidos por minuto.?°

Cada latido del corazén desencadena una serie de eventos que reciben el
nombre de ciclos cardiacos, que estan constituidos por tres etapas?®*:

Sistole Las auriculas se contraen y proyectan la sangre

Auricular  hacia los ventriculos. Las valvulas
auriculoventriculares se cierran para evitar el
retorno sanguineo.

Sistole Implica la contraccién de los ventriculos

Ventricular  expulsando la sangre hacia el sistema circulatorio.
Una vez que la sangre es expulsada, la valvula
pulmonar y la valvula adrtica se cierran.

Diastole Relajacion de todas las partes del corazén para
permitir el paso de sangre a las camaras
cardiacas.
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3. CARDIOPATIA CONGENITA.

DEFINICION.

Las cardiopatias congénitas se definen como lesiones, anormalidades,
malformaciones o defectos estructurales del corazén o sus grandes vasos,
que se presentan durante el nacimiento. Se conocen 18 tipos distintos de

cardiopatias congénitas con gran cantidad de variaciones anatémicas.??*

Constituyen el grupo mas importante de las malformaciones congénitas, ya
que son una de las principales causas de mortalidad infantil en México,
siendo la tercera causa de muerte en nifios menores de un afo y la sexta en
nifos menores de tres afos de edad. Se presentan de 3 a 8 afectados por
cada mil nifos nacidos vivos, por lo que si se relaciona con la tasa de
natalidad anual mexicana (2 500 000 nacidos), se estima que cada afio

nacen 18 mil a 21 mil nifios con algun tipo de cardiopatia congénita.?> %

En el 2013, Mendieta y cols. estudiaron la incidencia de las cardiopatias
congénitas en dos Hospitales del Estado de México (el Hospital General “Lic.
Adolfo Lépez Mateos” y el Hospital Materno Perinatal “Mdnica Pretelini”) en

)27

un periodo de 5 afos (enero del 2006 a junio del 2010)’, donde las

cardiopatias congénitas mas frecuentes fueron:
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Incidencia de las cardiopatias congénitas en recién nacidos.28

m Persistencia del Conducto Arterioso 38.1%
®m Comunicacion Interauricular 36.3%

= Comunicacion Interventricular 15.4%

m Atresia pulmonar 2.7%

m Tetralogia de Fallot 2.7%

m Enfermedad de Ebstein 1.8%

w Canal atrioventricular 1.8%

u Atresia tricuspide 0.9%

ETIOLOGIA

La etiologia de las cardiopatias congénitas no esta vinculada a una sola
causa, por lo que se considera que su origen es multifactorial, que implican

una combinacion de factores genéticos y ambientales.?

FACTORES GENETICOS.

De acuerdo a los avances meédicos en la investigacion de la genética
implicada en las anormalidades congénitas del corazdn, no se ha encontrado
una correlacién exacta uno a uno (determinado gen produce determinado
defecto) entre los mecanismo moleculares y los defectos morfoldgicos de las
cardiopatias congénitas. Esto se debe a que la formacion adecuada de una
estructura anatémica involucra el correcto funcionamiento de varios genes,
por lo cual puede presentarse un mismo defecto para distintos mecanismos

regulados por distintos genes. Sin embargo, si se ha podido establecer
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ciertas correlaciones entre genes y mecanismos implicados en la aparicion
de cierto tipo de cardiopatias congénitas: defectos de la septacion y de la
conexiéon atrioventricular, defectos del tracto de salida o del arco adrtico y

defectos obstructivos de la arteria pulmonar y la arteria aorta.*

DEFECTOS DE LA SEPTACION Y DE LA CONEXION
ATRIOVENTRICULAR.

En estos defectos es notable la importancia de los factores de transcripcion
NKX2.5, TBX5 y GATA4. Estos tres factores de transcripcion, que se
expresan tempranamente en las células de linaje cardiaco, también regulan
la expresion de los genes de proteinas contractiles en los cardiocitos. En las
etapas tardias del desarrollo cardiaco las mutaciones en NKX2.5, TBX5 y
GATA4 impiden que se lleve a cabo el proceso de septacion atrial y

ventricular.*°

El NKX2.5 pertenece al grupo de genes que codifican para factores
transcripcionales con dominio homeobox, los cuales poseen un papel
importante en la regulacion de la expresion genética tejido especifica
esencial para la diferenciacién tisular, asi como en la determinacion de
patrones temporales y espaciales durante el desarrollo. En modelos murinos,
la ausencia de NKX2.5 impide la formacion del asa y la diferenciacion de los
ventriculos, por lo que en el modelo heterocigoto se presentan
anormalidades en los septos atriales y ventriculares, que es compatible con

el fenotipo humano de mutaciones en este gen.>°

El GATA4 es un factor de transcripcion que se relaciona con defectos del
plegamiento anterior del embrién, no hay fusion del tubo cardiaco y se da la
muerte fetal. La alteracion de este factor se relaciona con defectos

interauriculares e interventriculares sin que se presenten defectos de
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conduccion. También se ha relacionado con defectos de doble salida del

ventriculo derecho y ventriculo izquierdo hipoplasico.*

La mutacion del gen TBX5 produce defectos del septo auricular y ventricular
de forma similar al NKX2.5. Este gen en particular se asocia directamente
con NKX2.5 y GATA4, asi como los activadores transcripcionales Tip60
(acetiltransferasa de histonas) y Baf60C (componente del sistema de
remodelamiento de cromatina dependiente del adenosin trifosfato o ATP,
dependiente de Swi/Snf tipo BAF).3 %!

DEFECTOS DEL TRACTO DE SALIDA O DEFECTOS DEL ARCO
AORTICO.

Este tipo de defectos se relacionan con la delecion 22g11, donde la mas
comun es la persistencia del conducto arterioso y la tetralogia de Fallot. Esta
delecion afecta el gen TBX1, que es expresado por los arcos faringeos, que
da origen a defectos del cono de salida, ya que el TBX1 regula la expresiéon
de NKX2.5 para la formacion del septo aortopulmonar, que divide a la aorta

de la arteria pulmonar en el tronco de salida.®*"

El gen GATAG se relaciona con la persistencia del conducto arterioso y la
tetralogia de Fallot. Este factor de transcripcién regula la expresion de los
genes que codifican la proteina guia neurovascular semaforina 3C y su
receptor plexina A2. El factor de trascripcion AP-23 se expresa en las células
de la cresta neural, que se encargan de la septacién entre la aorta y la arteria

pulmonar del tracto primitivo comun.%'
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DEFECTOS OBSTRUCTIVOS DE LA ARTERIA PULMONAR Y DE
LA ARTERIA AORTA.

Los defectos obstructivos pueden variar en grado de afectacion y pueden
llegar a la hipoplasia ventricular. ElI sindrome de William presenta una
insuficiencia del gen de la elastina (ELN), que produce estenosis de la aorta

y la arteria pulmonar.®?*’

Las mutaciones del gen JAGGED-1, ligando del grupo NOTCH 1-4, que son
receptores transmembrana que se asocian a la diferenciacién celular y el
desarrollo embrionario (FGF 8 y BMP4), producen estenosis pulmonar y

tetralogia de Fallot.*

SINDROMES CON CARDIOPATIA CONGENITA COMO PARTE DEL
CUADRO CLINICO.

Se estima que el 30% de los nifios que presentan cardiopatia congénita esta
relacionada con multiples malformaciones congénitas, como son las
malformaciones faciales, de las extremidades, de otros 6rganos o de
crecimiento; asi como formar parte del cuadro clinico de diversos

sindromes.*'
Los sindromes mas comunes con cardiopatia congénita asociada son:

Sindrome de Down: desorden cromosdmico, también conocido como
trisomia 21; presenta discapacidad cognitiva, retraso del crecimiento,
dermatoglifos atipicos, diastasis de los musculos abdominales,
hiperlaxitud  ligamentosa, hipotonia, braquiocefalia, genitales
hipotroficos, fisura palpebral mongoloide, extremidades cortas, paladar
ojival, orejas redondas de implantacién baja, microdoncia, puente
nasal deprimido, clinodactilia del 5° dedo, hernia umbilical, cuello
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corto, braquidactilia, pliegue palmar transversal, macroglosia y
anomalias cardiacas, como son:

Comunicacion atrioventricular.

Comunicacion interventricular.

Persistencia del conducto arterioso.

Tetralogia de Fallot.
Sindrome de Edwards: desorden cromosdmico, también conocido
como trisomia 18; presenta microcefalia, fisuras palpebrales cortas,
paladar ojival, micrognatia, esternén corto, pelvis estrecha, dislocacion
de la cadera, dedos sobrepuestos, labio leporino, hernia
diafragmatica, rindn poliquistico, polidactilia y anomalias cardiacas,
como son:

Coartacién de la aorta.

Persistencia del conducto arterioso.

Transportacion de los grandes vasos.
Sindrome de Turner: desorden cromosémico causado por la
ausencia parcial o total de cromosoma X que sélo se manifiesta en
mujeres; presenta baja estatura, piel del cuello arrugada, desarrollo
disminuido o falta de desarrollo de las caracteristicas sexuales
secundarias, ptosis palpebral, implantacién baja de las orejas y del
cabello y anomalias cardiacas, como son:

Coartacién de la aorta.

Valvula aodrtica bicuspide.

Persistencia del conducto arterioso.

Estenosis pulmonar.
Sindrome de Marfan: desorden autosémico dominante provocado por
la alteracion del gen FBN1 del cromosoma 15; presenta una estructura
corporal alta y delgada, con extremidades largas, dedos largos,
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aracnodactilia, térax en quilla, escoliosis, defectos de la vista, pie
plano, micrognatia, neumotérax y anomalias cardiacas, como son:

Prolapso de la valvula mitral.

Diseccion aortica.

Aneurisma adrtico.
Sindrome de DiGeorge: desorden autosémico dominante provocado
por la delecidbn en el cromosoma 22q11; presenta defectos en el
paladar, problemas para la alimentacion, problemas de aprendizaje y
lenguaje, problemas renales y anomalias cardiacas, donde destacan:

Coartacién de la aorta (50 a 89% de los casos).

Persistencia del tronco arterioso (34 a 41% de los casos).

Tetralogia de Fallot (8 a 35% de los casos).
Sindrome de Williams-Beuren: desorden autosémico dominante
provocado por la monosomia 7; presenta hipercalcemia infantil,
defectos renales y esqueléticos, déficit cognitivo, facies élfica y
anomalias cardiacas, como son:

Estenosis aortica.

Estenosis pulmonar.

Defectos de la valvula tricuspide.
Sindrome de Alagille: desorden autosomico dominante provocado
por la mutacion del gen JAG1 del cromosoma 20p12; presenta
conductos biliares anormales, acumulacién de bilis en el higado, facies
caracteristica (cara triangular, frente y mentén prominentes e
hipertelorismo), defectos oculares, esqueléticos y cardiacos, como
son:

Estenosis pulmonar.

Tetralogia de Fallot.

Comunicacion interatrial.
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Sindrome de Noonan: desorden autosémico dominante provocado
por la mutacion en el cromosoma 12; presenta corta estatura,
dismorfismo facial, cuello corto y ancho, deformidad en el pecho, y
defectos cardiacos, como son:

Estenosis pulmonar.

Defectos del septo atrioventricular.

Coartacién de la aorta.

Tetralogia de Fallot.

Persistencia del conducto arterioso.
Sindrome de Holt-Oram: desorden autosémico dominante provocado
por la mutacién del gen TBX5; presenta defectos en las extremidades
superiores, ya que puede no desarrollarse el radio, desarrollo
incompleto del humero, defectos en los huesos carpales y defectos
cardiacos, como son:

Comunicacion interatrial.

Comunicacion interventricular.?"2

FACTORES AMBIENTALES.

Los factores ambientales a los que esta expuesta la madre y que pueden dar

origen a una cardiopatia congénita son:

Diabetes mellitus no controlada, ya que incrementa cinco veces el
riesgo de cardiopatia congénita.

Rubéola (sarampion aleman).

Lupus Eritematoso Sistémico.

Toxoplasmosis.

VIH.

Alcoholismo, que es causa del sindrome alcohdlico fetal.
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Tabaquismo.

Drogadiccion (cocaina).

Consumo de medicamentos (anticonvulsivos como la fenitoina,
dermatolégicos como la isotretinoina, psiquiatricos como el litio para el
trastorno maniaco-depresivo, corticoesteroides o acido acetil
salicilico).

Falta de acido fdlico.

Solventes organicos, ya que incrementa tres veces el riesgo de
cardiopatia congeénita.

Hipoxia.

Radiaciones.

Hiperemia.®*>*

FISIOPATOLOGIA GENERAL.
MANIFESTACIONES CLIiNICAS GENERALES.

El cuadro clinico de las cardiopatias congénitas varia dependiendo de la
afeccion especifica, sin embargo, existen ciertos signos que son comunes

para estas afecciones, entre los que destacan:

Cianosis: se incrementa con el esfuerzo y puede permanecer aunque
se suministre O?. No se presenta en las cardiopatias no cianéticas.
También puede presentarse palidez.

Soplos: ruido sibilante, chirriante o aspero que se escucha durante el
latido cardiaco, ocasionado por un flujo sanguineo turbulento,
provocado por el cierre inadecuado de una valvula que ocasiona
regurgitacién o el flujo de la sangre por una valvula estrecha o rigida

(estenosis).
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Disnea: dificultad respiratoria, que puede darse con la realizacién de
ejercicio leve.

Insuficiencia cardiaca congestiva: afeccion prolongada que ocurre
cuando el corazon no puede bombear la sangre hacia la circulacion; a
medida que el bombeo cardiaco se vuelve menos eficaz, la sangre se
estanca en otras partes del organismo, como los pulmones, higado,
tracto gastrointestinal, brazos y piernas.

Policitemia: aumento en la porcion de globulos rojos (hematocrito);
debido a que el organismo no recibe el aporte de oxigeno necesario,
se produce mas eritropoyetina, ocasionando policitemia absoluta
secundaria. Puede ocasionar aspecto facial rubicundo.

Cansancio por el esfuerzo: se presenta después de que el lactante
llora, succiona o se agita.

Anorexia: disminuye la cantidad de alimentos y liquidos ingeridos;
también se presenta vomito y diarrea frecuentes.

Fallo de medro: incapacidad de un lactante o nifio pequefio (menor a
tres afios de edad) de mantener el ritmo de crecimiento previsto para
su edad.

Acropaquia: engrosamiento indoloro de las falanges distales de los
dedos de manos y pies, donde el tejido por debajo de la uha se
engrosa debido a la congestion de la sangre en los vasos sanguineos

de la zona, ocasionando la curvatura de la uia hacia abajo.35
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Figura 21. A. Cianosis central en la zona peribucal de un neonato. B. Acropaquia o

dedos de palillo de tambor.***

COMPLICACIONES.
FIEBRE REUMATICA.

La Fiebre Reumatica es una secuela tardia de una infeccion faringea
causada por el Streptococcus pyogenes -hemolitico del grupo A, que afecta
a nifos susceptibles. Los signos de esta secuela se manifiestan de dos a tres
semanas después de la infeccion faringea, siendo mas frecuente en nifios de
5 a 15 afios de edad.?**

Para establecer el diagnostico de Fiebre Reumatica, Jones establecié
criterios mayores y menores; para diagnosticarse fiebre reumatica se

requiere de la presencia de dos criterios mayores y un criterio menor.*

Los criterios mayores, establecidos por Jones y revisados por la Asociacion

Americana del Corazén (American Heart Association o AHA) son:

Poliartritis migratoria: inflamacién de las grandes articulaciones,
donde se presenta dolor, rubor y calor en tobillos, rodillas, codos y

mufecas principalmente.
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Carditis: inflamacién del endocardio(endocarditis), miocardio
(miocarditis) y/o pericardio (pericarditis). Se pueden producir soplos o
murmullos por el dafio valvular.

Corea de Sydenham (mal de San Vito): movimientos coreoatetoides
(movimientos involuntarios subitos y no ritmicos), principalmente en
cara (hacer gestos), lengua (meter y sacar la lengua) y extremidades
superiores; asi como el signo de la doncella lechera (incapacidad de
mantener la contraccion tetanica muscular).

Eritema marginal: erupcion eritematosa cuyo borde externo bien
delimitado y el borde interno es difuso; no produce comezon y se
localizan en el tronco.

Nédulos subcutaneos: se ubican frecuentemente en la superficie
extensora de las grandes articulaciones; son transitorios e

indoloros, 38394041

Los criterios menores son:

Fiebre.

Artralgias: dolor en la articulacion sin inflamacion.

Antecedentes faringo-amigdalares por estreptococo del grupo A:
cultivo positivo o elevacion serologica de antiestreptolisina O.

Fiebre Escarlatina reciente.

Reactantes de fase aguda: leucocitosis, eritrosedimentacién globular
(VSG) aumentada y proteina C reactiva (PCR).

Anormalidades en el electrocardiograma: alargamiento del intervalo P-
R.

Fiebre Reumatica o Enfermedad Cardiaca Reumatica Previa. 38394041

Entre el 30 a 45% de los casos se presenta carditis, que causa dafos

permanentes a las valvulas cardiacas (afecta a la valvula bicuspide en un 75
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a 80%, la valvula adrtica en 30% vy la valvula tricuspide y pulmonar en un

5%), que produce la Enfermedad Cardiaca Reumatica.*?

La susceptibilidad a esta complicacion se ha relacionado con una reaccion
autoinmune por la similitud entre las proteinas humanas (Antigeno
Leucocitario Humano o HLA del Complejo Mayor de Histocompatibilidad o
MHC) y las proteinas del Streptococcus pyogenes. Hernandez-Pacheco vy
cols. Encontraron la relacion entre la fiebre reumatica y los alelos del HLA
clase Il DRB1*1602, DQA1*0501, DQB1*0301 en la poblacién mexicana

(raza mestiza).***

La patologia cardiaca de la Fiebre Reumatica presenta una degeneracion
difusa que puede llegar a necrosis de las células musculares; posteriormente
se desarrollan lesiones inflamatorias perivasculares focales, llamadas
Nodulos de Aschoff, que consisten en un area central fibrinoide rodeada por
linfocitos células plasmaticas y basodfilos, algunos multinucleados, que se
consideran signo patognomoénico de la enfermedad. A medida que se
presenta la cicatrizacion, las valvulas se engruesan y deforman, las cuerdas
tendinosas se acortan y las comisuras se fusionan, lo que produce estenosis

o insuficiencia valvular.*>**

ENDOCARDITIS BACTERIANA.

La Endocarditis Bacteriana es una infeccion microbiana poco comun pero
potencialmente mortal del endocardio (valvulas cardiacas), que se relaciona

con cardiopatias congénitas o adquiridas.*

El flujo turbulento de la sangre ocasionado por ciertas cardiopatias
congénitas (estenosis adrtica, comunicacion interventricular) o adquiridas
puede dafiar el endotelio, lo que hace que se depositen plaquetas y fibrina en

la zona afectada, lo que puede resultar en endocarditis trombdtica no

48



LS &x

FACULTAD 'M
ﬂ'm {Vl)l' . W
w UNAM

1904

bacteriana; la invasion de bacterias en el torrente sanguineo (bacteremia)
puede producir la colonizacion del sitio dafado y resultar en endocarditis

bacteriana.*>4

En la mayoria de los casos, la bacteremia es producida por procedimientos
dentales donde la microflora enddgena ingresa al torrente sanguineo, como
la bacteremia del Streptococcus viridans (50% de los casos) durante las
extracciones dentales o la provocada por el cepillado dental diario. La
frecuencia e intensidad de la bacteremia se relaciona directamente con la
naturaleza e intensidad del dano a los tejidos dentales (en especial el tejido
gingival), la densidad de la flora microbiana y el grado de infeccion e
inflamacion en la zona del dafio. Las especies microbianas que ingresan al
torrente sanguineo dependen de la microflora endégena que coloniza el sitio

del dafio.*®4’

El foco de infeccion donde estas bacterias se depositaran depende de la
habilidad de las bacterias para adherirse a sitios anatdmicos especificos. En
el caso de la endocarditis bacteriana, algunos streptococos del grupo viridans
contienen una adhesina (lipoproteina receptora del antigeno | o Lra I) que se
adhiere a la matriz de fibrina de la endocarditis trombdética no bacteriana. Una
vez que las bacterias colonizan el endocardio, estimulan el depdsito de
fibrina y plaquetas en la superficie, cubriendo a la colonia, mientras que las

bacterias se multiplican rapidamente.*®*’
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Figura 22. Endocarditis bacteriana en la valvula aértica.*®

Los sintomas clasicos de la endocarditis bacteriana son*°:

Criterios Mayores

+ Cultivo bacteriano positivo en sangre.

* Evidencia de endocardiopatia en el ecocardiografia
(vegetaciones, perforaciones valvulares).

 Regurgitacion valvular nueva.

== Criterios Menores

 Cardiopatia predisponente.

» Uso de farmacos por via intravenosa.

* Fiebre.

» Problemas vasculares (embolia, hemorragia intracraneal, etc.).

* Problemas inmunoldgicos (factores reumaticos,
glomerulonefritis, etc.).

Los hallazgos de laboratorio son:

Leucocitosis con neutropenia.
Incremento en la tasa de sedimentacién de los eritrocitos (VSG).

Prueba positiva a Proteina C Reactiva (PCR).
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Incremento de los niveles de inmunoglobulinas séricas.

Prueba positiva al factor reumatoide.*

La endocarditis bacteriana se clasifica en®’

sl Subaguda

* Los sintomas se manifiestan de forma gradual, son inespecificos y
persisten por varios meses, siendo los mas comunes la anorexia,
fiebre, diaforesis, malestar, artralgias y debilidad.

* Las especies bacterianas causantes mas frecuentes son el
Streptococcus viridans (50%) y el Enterococcus fecalis.

» Es la mas comun en pacientes con cardiopatias congénitas.

» Ocasionada por microorganismos de elevada patogenicidad
(Streptococcus del grupo A, Staphylococcus y Pheumococcus.

* De inicio subito con evolucion progresiva con fiebre alta (39.4 a
40.6°C), petequias, embolia en rifones y sistema nervioso central ,
aparicién de soplos cardiacos (insuficiencia valvular por
destruccion erosiva).

» Estos cambios pueden desembocar en insuficiencia cardiaca
congestiva que requiere sustitucion valvular inmediata.

DIAGNOSTICO.
AUSCULTACION DE LOS RUIDOS CARDIACOS.

Es un procedimiento clinico de exploracion fisica que consiste en escuchar
el area toracica para valorar los sonidos normales producidos por la
contraccion cardiaca, utilizando un estetoscopio. El procedimiento consiste

en colocar el estetoscopio en la cara anterolateral izquierda del térax
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mientras el paciente esta sentado e inspira, espira 0 mantiene el aliento

segun las indicaciones del médico.>?
Los ruidos cardiacos son:

Primer ruido (R1): corresponde al comienzo de la sistole ventricular;
es un sonido agudo, profundo y largo, producido por el cierre de las
valvulas bicuspide y tricuspide y la apertura de las valvulas aortica y
pulmonar, asi como el inicio de la contraccién ventricular. Los
componentes de este ruido no son simultaneos, ya que la valvula
bicuspide se cierra antes que la tricuspide, pero la diferencia no es
perceptible, sin embargo, en condiciones anormales se percibe la
diferencia (desdoblamiento del primer ruido), o el cierre se produce
con mas fuerza, produciendo un ruido nitido y puro (refuerzo del
primer ruido).

Segundo ruido (R2): corresponde al comienzo de la diastole
ventricular; es un sonido agudo y corto, producido por el cierre de las
valvulas aortica y pulmonar y la apertura de las valvulas
atrioventriculares (bicuspide y tricuspide); los componentes de este
ruido no son simultaneos, pero la diferencia no es perceptible, sin
embargo, en condiciones anormales se percibe la diferencia
(desdoblamiento del segundo ruido), que se debe al retraso del cierre
de la valvula pulmonar.

Tercer ruido (R3): corresponde a la diastole ventricular después del
segundo ruido; es un sonido grave causado por el llenado brusco del
ventriculo, debido a que aumenta la velocidad del flujo de sangre. Se
escucha en ocasiones, sobre todo en nifios y no indica patologia.
Cuarto ruido (R4): corresponde a la fase presistélica y se escucha
antes que el primer ruido; se debe a la vibraciéon producida por la

contraccion atrial contra un ventriculo poco distensible.%%
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Los ruidos cardiacos normales estan separados entre si por dos silencios,

que son:

Pequeio silencio: se presenta entre el primer y segundo ruido;
coincide con la sistole ventricular.
Gran silencio: se presenta entre un ciclo y otro; coincide con la

diastole ventricular.??

Cuando estos silencios estan ocupados, se denomina soplo cardiaco, que

son ruidos ocasionados por los flujos turbulentos de la sangre.52' 53

CATETERISMO CARDIACO.

Es el procedimiento médico invasivo en que se utiliza un tubo de plastico,
delgado y flexible (catéter) para diagnosticar y tratar algunas condiciones
cardiacas. El procedimiento es ambulatorio, realizado con sedacién y

anestesia local en el lugar de la insercion.>**

El catéter se introduce en un vaso sanguineo del brazo, la zona inguinal o el

cuello. Con este procedimiento se puede:

Obtener muestras de sangre del corazon.

Medir la presion de la sangre en las diferentes camaras cardiacas y
las grandes arterias.

Medir la saturacion de O? en las diferentes camaras cardiacas y las
grandes arterias.

Evaluar las grandes arterias.

Realizar biopsias del tejido cardiaco.

Visualizar las estructuras cardiacas por medio de una tinciéon (medio

de contraste), mediante fluoroscopia.>**°
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RADIOGRAFIA DE TORAX.

Es una de las pruebas de diagndstico médico no invasiva, donde se generan
imagenes del corazén, pulmones, vias respiratorias, vasos sanguineos,

huesos de la columna y costillas.*

Se realiza mediante la exposicién del térax a rayos Rontgen o rayos X
(radiacién ionizante) para producir una imagen del interior del térax, donde la
cantidad de radiacion varia dependiendo del espesor y la densidad del
material y el tamafio de la fuente que se utilice; detras del objeto se ubica un

detector o pelicula donde se captara la radiacién no absorbida.>®

ECOCARDIOGRAFIA.

Es un procedimiento médico no invasivo que utiliza ondas sonoras para
producir una imagen del corazén que permite evaluar el tamafo, forma y
movimiento del corazdn, asi como evaluar las valvulas cardiacas y el paso de

sangre por las camaras cardiacas.”’

Se utilizan ondas sonoras de alta frecuencia que son interpretadas por una
computadora que las traduce a una imagen animada del corazén. Las ondas
sonoras llegan al corazén por medio de un trasductor, rebotan en los tejidos
y vuelven al trasductor en forma de ecos, que se convierten en sefales

eléctricas.®’

Existen cuatro tipos de ecografias®®:
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Unidimensional

» También llamada "modo M", utiliza un haz de ultrasonido dirigido al
corazon.

» Se utiliza para observar el lado izquierdo del corazon.

Bidimensional

* Produce una imagen animada del corazén.

* Tiene tres modalidades: volumen completo, 3D en tiempo real e

imagen multiplanar. Crea imagenes tridimensionales con apariencia

de volumen.

» Mide el flujo de sangre que pasa por las arterias y muestra la
circulacién de sangre en las camaras cardiacas.

Tis1.7 MI0S
P5-3 16mm A.Card 09:32:42 17.7¢cm
AW -

MITRAL REGURGITATION

Figura 23. A. Ecocardiografia Doppler color que muestra regurgitacion mitral (color

verde). B. Ecocardiografia tridimensional que muestra una comunicacion

interatrial.>"*%°
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ELECTROCARDIOGRAMA.

También llamado ECG, es un procedimiento médico no invasivo que consiste
en la representacién grafica de la actividad bioeléctrica del corazon,
utilizando 10 electrodos para medir las derivaciones (voltaje entre dos

electrodos).®°

El electrocardiograma normal consiste en una onda P, un complejo QRS y
una onda T; la onda U suele ser invisible. Estas ondas representan eventos

eléctricos del corazoén:

Eje eléctrico: direccion general del impulso eléctrico a través del
corazon, donde lo normal es que se dirija como vector a la zona
inferior izquierda.

Onda P: corresponde a la despolarizacién auricular, que inicia en el
atrio derecho y finaliza en el atrio izquierdo.

Complejo QRS: corresponde a la corriente eléctrica que ocasiona la
contraccion de los ventriculos derecho e izquierdo (despolarizacion
ventricular). La onda Q representa el potencial de accién viajando a
través del septum interventricular y tiene valor negativo, por lo que
desciende de la grafica; las ondas R y S indican la contraccion del
miocardio, donde la onda R es de valor positivo y de mayor tamafio y
la onda S es de valor negativo que sigue a la onda R.

Onda T: corresponde a la repolarizacion de los ventriculos y tiene un

valor positivo.%%¢!

El electrocardiograma sirve para determinar si el corazén funciona
normalmente, indica la presencia de bloqueos coronarios, detectar
alteraciones electroliticas de potasio, sodio, calcio magnesio, etc., detectar
anormalidades conductivas, suministra informacion sobre las condiciones

fisicas del corazon (por ejemplo, hipertrofia ventricular izquierda), etc.®"2
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s a
Intervalo I

Figura 24. Representacion de un ECG normal.®®

RESONANCIA MAGNETICA.

También llamada RM, es un procedimiento médico no invasivo que utiliza un
poderoso campo electromagnético, pulsos de radiofrecuencia y una
computadora para obtener una imagen detallada de los o6rganos, tejidos

blandos, hueso vy, virtualmente, otras estructuras internas del organismo.64

Este procedimiento consiste en el uso de un iman que genera un campo
magnético constante de gran intensidad (entre 0’5 a 1’5 teslas), donde los
nucleos de los elementos quimicos que poseen el mismo momento
magnético (por ejemplo, los nucleos de hidrogeno) tendran la misma
frecuencia de resonancia. El uso de bobinas de gradiente, que generan un
campo magnético, altera el campo magnético generado por el iman, lo que
determina la region de donde proviene la frecuencia de resonancia emitida

por los nucleos de los elementos quimicos.®®

Toda esta informaciéon es interpretada por una computadora, que genera

imagenes en 2D y 3D.%°
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Figura 25. Vista anterior del corazén y la circulacion pulmonar en la reconstruccion
3D de la RM.%

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA.

También llamada TC, es un procedimiento médico no invasivo que utiliza los
rayos Rdntgen para generar imagenes del objeto estudiado con fines
diagnosticos, en la cual no se obtiene una sola imagen, sino varias, al mover
la fuente de radiacidn y los detectores alrededor del cuerpo con un
movimiento de rotacion. La representacion final se obtiene cuando se
interpretan las sefiales por una computadora que procesa la informacién

utilizando algoritmos de reconstruccion.®’

El aparato de TC emite un haz de rayos Rontgen colimados que inciden
sobre el objeto que se estudia. La radiacién no absorbida por el cuerpo es
captada por los detectores y la computadora suma las imagenes captadas,
realizando un promedio; el emisor del haz cambia su orientacion y vuelve a
emitir la radiacion. Este proceso se repite hasta dar una vuelta completa,

generando asi la imagen del organismo que se estudia.®’
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CLASIFICACION.

Existen varias formas de clasificar las cardiopatias congénitas, ya sea por su
fisiopatologia o su presentacion clinica. La clasificacibn mas sencilla las
clasifica en ciandticas, cuya fisiopatologia comprende un corto circuito
intracardiaco de derecha a izquierda, lo que produce que la sangre que
circula por el organismo tenga poco OZ? y aciandticas, cuya presentacion
clinica es su caracteristica principal, es decir, la ausencia de cianosis o

coloracion azulada de la piel y otros tejidos.®®

Clasificacion de las cardiopatias congénitas por la presencia o ausencia de

cianosis.®
Comunicacion Interatrial
Comunicacion Interventricular
Cortocircuito de Persistencia del Conducto
. . izquierda a derecha | Arterioso
Cardlo’pqtlas Defecto del Canal
Xo_nge’:l_ltas Atrioventricular
clanoticas Obstructivas del Estenosis Adrtica
corazon izquierdo Coartacién de la Aorta
Insuficiencias Estenosis pulmonar
valvulares Insuficiencia Mitral
Tetralogia de Fallot
Cardiopatia Obstructivas del Anomalia de Ebstein
Congénita corazon Atresia Pulmonar
Cianédtica Atresia Tricuspide
(cortocircuito de M Persistencia del Tronco
ezcla Total .
derecha a Arterioso
izquierda) Falta de Mezcla Transposicién.de las
Grandes Arterias
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CARDIOPATIAS ACIANOTICAS.
CORTOCIRCUITO DE IZQUIERDA A DERECHA.

Constituyen el grupo mas comun de las cardiopatias congénitas (50% de los
casos). El cortocircuito puede ocurrir a nivel atrial, ventricular, atrial y
ventricular o de las grandes arterias. Su fisiopatologia consiste en el paso de
sangre saturada de O? desde el lado izquierdo del corazén hacia el lado
derecho, por lo que la sangre vuelve a circular por los pulmones sin dirigirse

a la circulacion sistémica.”®""

Después del nacimiento, la resistencia vascular pulmonar es alta, por lo que
el paso de sangre de izquierda a derecha puede ser minimo, sin embargo,
entre las 24 y 48 horas después del nacimiento, la resistencia vascular
pulmonar disminuye progresivamente, lo que incrementa el flujo sanguineo

de izquierda a derecha.”®""

COMUNICACION INTERAURICULAR.

La Comunicacién Interauricular o CIA es un defecto que puede producirse en
cualquier parte del tabique interauricular, dependiendo de la estructura
embrionaria del septo que fallara en el desarrollo normal (ostium secundum,
ostium primum o seno venoso), que permite el paso de la sangre del atrio

izquierdo al derecho.”

Ostium Secundum: se localizan en la region de la fosa oval; puede
ser unica o multiple (tabique interauricular fenestrado), donde los
orificios son menores a 2 cm en los nifos mayores sintomaticos.

Ostium Primum:el orificio se localiza en la parte baja del tabique

auricular, cerca de la valvula tricuspide.
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Seno Venoso: se ubican en la porcibn mas alta del tabique
interauricular, en intima asociacion con la entrada de la vena cava

superior. ’"

Algunos de estos defectos pueden ser pequefios, y no podrian causar
problemas o requerir ningun tratamiento, sin embargo, la presencia de un
gran defecto del septo puede causar que el atrio derecho se sobrecargue con
sangre, lo que ocasiona congestion (paso de sangre nuevamente a los

pulmones).La incidencia de la CIA es mayor en mujeres con una relacion de
3:1 71,72

FISIOPATOLOGIA.

El grado de cortocircuito depende del tamafio del defecto, de la
distensibilidad relativa de los ventriculos y de las resistencias vasculares
relativas de la circulacion sistémica y pulmonar. En los defectos grandes, una
cantidad considerable de sangre saturada de O? fluye de la auricula izquierda
a la auricula derecha, que se une al retorno venoso, donde vuelve a circular

por los pulmones.”’

Durante la lactancia, la pared muscular del ventriculo derecho es gruesa y
menos distensible, lo que limita el cortocircuito y produce la escasez de
sintomas. Conforme el nifio crece, las resistencias vasculares pulmonares
disminuyen, la pared ventricular derecha se adelgaza y aumenta el

cortocircuito a través de la CIA.””

La gran cantidad de flujo sanguineo hacia el lado derecho del corazén
produce hipertrofia de la auricula y ventriculo derechos y la dilatacion de la
arteria pulmonar. A pesar del incremento en el volumen de flujo pulmonar
(congestion), la presion pulmonar suele ser normal, debido a que no existen
comunicaciones de alta presion entre la circulacion pulmonar y la circulacion

sistémica.”’
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Figura 26. A. Anatomia normal del corazén. B. Defecto del tabique interauricular.”

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Los nifios con CIA suelen ser asintomaticos, y la cardiopatia se descubre en
la exploracién fisica rutinaria. En nifios mayores pueden observarse varios

grados de intolerancia al ejercicio.”
Los signos de la CIA en la exploracion fisica son:

Abultamiento precordial izquierdo leve.

Elevacién sistdlica del ventriculo derecho en el borde izquierdo del

esternén.
Chasquido de eyeccion pulmonar.

El segundo ruido cardiaco se encuentra ampliamente desdoblado y fijo
en su desdoblamiento durante todas las fases de la respiracion.”’

DIAGNOSTICO.

La radiografia de térax muestra varios grados de la hipertrofia auricular y
ventricular derecha, que depende del tamafio del cortocircuito. La arteria
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pulmonar esta aumentada de tamano. El aumento del tamafo del corazén se
aprecia mejor en la proyeccion lateral, ya que el ventriculo derecho sobresale

hacia adelante.”’

El electrocardiograma muestra sobrecarga de volumen del ventriculo

derecho, ya que el eje QRS puede estar desviado a la derecha.”

El tamano y la localizacién se puede observar en la ecografia, con un brillo

caracteristico en los bordes del defecto.””
TRATAMIENTO.

Se realiza el cierre con un dispositivo de oclusion, parecido a dos botones
cosidos juntos, transferido mediante un catéter percutaneo por via venosa; el
dispositivo permanece en el corazén y se recubre con tejido durante el
proceso de recuperacion. La cirugia se recomienda realizarse en la infancia
precoz (después del primer afio de vida y antes de iniciar el periodo

escolar).”""2

L tatavm

Rightativm

Closure device

Figura 27. Colocacién del dispositivo de oclusién en el tabique interatrial.”
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COMUNICACION INTERVENTRICULAR.

La Comunicacion Interventricular o CIV son defectos en cualquier area del
tabique interventricular; la mayoria de tipo membranoso, ya que se situan en
la porcion posteroinferior. Las CIV localizadas entre la cresta supraventricular
y el musculo papilar pueden asociarse a estenosis pulmonar y otras
manifestaciones de la Tetralogia de Fallot. Las CIV situadas por encima de la
cresta supraventricular (supracristales) son menos frecuentes y se
encuentran justo debajo de la valvula pulmonar. Las CIV localizadas en la
porcion medial o apical del tabique son de tipo muscular y pueden ser unicas

o multiples (dando el aspecto de queso suizo).”
FISIOPATOLOGIA.

Generalmente, el tamafio de la comunicacion es el que determina el volumen
del cortocircuito, asi como la relacién entre las resistencias vasculares
pulmonar y sistémica. Cuando existe una comunicacion pequeia (menor a 5

m), la CIV se le denomina restrictiva y la presion del ventriculo derecho es
normal. En las CIV grandes, denominadas no restrictivas (mayores a 10 mm)
la presién del ventriculo izquierdo y derecho es igual, por lo que el
cortocircuito depende de las resistencias vasculares de la circulacion

pulmonar y sistémica.”

Si existe un gran defecto que permite la exposicion de la circulaciéon
pulmonar a la presion sistémica y un aumento significativo de la circulacién
sanguinea pulmonar. Con la exposicion del lecho vascular pulmonar a las
presiones sistolicas altas y el flujo aumentado se desarrolla una enfermedad
obstructiva vascular pulmonar. Cuando el cortocircuito es grande se produce
sobrecarga del volumen de la auricula y ventriculo izquierdos, e hipertension
del ventriculo derecho y la arteria pulmonar. Se presenta hipertrofia de la

auricula izquierda, el ventriculo izquierdo y la arteria pulmonar principal.”
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Figura 28. A. Anatomia normal del corazén. B. Defecto del tabique interventricular.”
MANIFESTACIONES CLINICAS.

Las manifestaciones clinicas dependen del tamafo del defecto, el flujo
sanguineo y la presion pulmonar. Las CIV pequefias son asintomaticas y se
descubren en el transcurso de la exploracion fisica rutinaria, con un soplo de
alta intensidad, aspero y holosistélico, que se escucha mejor en el borde
esternal inferior izquierdo y se acompana de una vibracién en la pared

toracica, producido por un flujo turbulento (frémito o thrill).”®

Las CIV grandes, con exceso de flujo sanguineo pulmonar e hipertension
pulmonar producen disnea, dificultades en la alimentacion, crecimiento
insuficiente, sudoracidon profusa, infecciones pulmonares recurrentes e
insuficiencia cardiaca en fases precoces de la lactancia. Frecuentemente se
presenta la prominencia del precordio izquierdo, al igual que la elevacién
paraesternal palpable, el desplazamiento lateral del latido y el impulso apical,
con un frémito sistélico. El componente pulmonar del segundo ruido cardiaco

puede estar aumentado debido a la hipertension pulmonar.”
DIAGNOSTICO.

En los pacientes con CIV pequenas la radiografia de térax son normales o

puede observarse acromegalia minima y un aumento limitrofe de la trama
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vascular pulmonar. El electrocardiograma suele ser normal o presentar
hipertrofia del ventriculo izquierdo. La presencia de hipertrofia del ventriculo
izquierdo senala la presencia de un defecto mayor que ocasiona

hipertensién pulmonar.”

En las CIV grandes, la radiografia de térax muestra cardiomegalia con
prominencia en ambos ventriculos, de la auricula izquierda y de la arteria
pulmonar. Las tramas vasculares estan aumentadas y puede presentarse
edema pulmonar franco con derrame pleural asociado. El electrocardiograma
muestra hipertrofia biventricular, donde las onda P pueden ser melladas o

picudas.”

El ecocardiograma bidimensional muestra la posicién y el tamano de la CIV.
Los defectos pequefios en la zona del tabique muscular se observan solo
con el Doppler color; en los defectos del tabiqgue membranoso, una
membrana delgada puede cubrir parcialmente el defecto y limitar el volumen

sanguineo que atraviesa el cortocircuito.”

Los datos hemodinamicos de la CIV pueden determinarse en el cateterismo
cardiaco, que se realiza cuando no esta claro el tamafo del defecto. En las
CIV grandes la presion pulmonar puede ser hasta cuatro veces mayor que la

sistémica.”

El tamafio, la localizacion y el numero de defectos del tabique interventricular
pueden demostrarse mediante ventriculografia izquierda, ya que el contraste
atraviesa los defectos y opacifica el ventriculo derecho y la arteria

pulmonar.”
TRATAMIENTO.

Dependiendo del tamaro del defecto es el tipo de tratamiento que el paciente

recibe:
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Defectos pequenos (30-50%) se cierran de forma espontanea, entre el
primer y segundo afo de vida. Existe riesgo de endocarditis
bacteriana.

Defectos moderados a severos: cierre quirurgico del defecto cuando
no se pueden controlar los sintomas clinicos y se presenta la
incapacidad de mantener el ritmo de crecimiento durante la lactancia

(fallo de medro).”

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO.

Cuando el conducto arterioso permanece permeable a pesar de la
disminucién las resistencias pulmonares, la sangre aodrtica se desvia de
izquierda a derecha hacia la arteria pulmonar. El extremo aodrtico del
conducto se localiza distal al origen de la arteria subclavia izquierda y

conecta con la arteria pulmonar a la altura de la bifurcacion.”

Se asocia con la infeccion por rubéola y en lactantes prematuros. En el 10%
de los pacientes que presentan otras cardiopatias congénitas ademas de la
persistencia del conducto arterioso, éste desempeina un papel critico para
aportar el flujo sanguineo pulmonar cuando el infundibulo de salida del
ventriculo derecho es estendtico o atrésico, o aportar flujo sanguineo

sistémico en los casos de coartacion o interrupcion de la aorta.”

Afecta mayormente a las mujeres en una relacion 2:1.”

FISIOPATOLOGIA.

La presion aodrtica incrementada después del nacimiento hace que la sangre
fluya de izquierda a derecha a través del conducto, de la aorta a la arteria
pulmonar. La magnitud del cortocircuito depende del tamafio del conducto y

la relacion entre las resistencias vasculares pulmonar y sistémica. Si la
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persistencia del conducto arterioso es pequena, la presion en el interior de la
arteria pulmonar, del atrio derecho y el ventriculo derecho es normal; si la
persistencia del conducto arterioso es grande, la presiéon de la arteria
pulmonar puede elevarse hasta igualar la presion sistémica durante la sistole
y diastole, lo que incrementa el riesgo de desarrollarse enfermedad vascular

pulmonar.”

Vaso que Conecta s Aorta
con @ Arteria Pulmonar

AD » Aorta
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Al s Ave rquerto
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Figura 29. Persistencia del conducto arterioso.”
MANIFESTACIONES CLINICAS.

La persistencia del conducto arterioso grave produce insuficiencia cardiaca
similar a la que se observa en la CIV grande. En lactantes, el retraso en el
crecimiento puede ser de las principales manifestaciones, asi como cambios
abruptos en la presion arterial periférica, por la fuga de sangre hacia la
arteria pulmonar durante la diastole y el aumento del tamafo del corazén de

moderado a severo.”

En la mayoria de los casos se presenta un frémito, cuya maxima intensidad
se localiza en el segundo espacio intercostal izquierdo y puede irradiar a la
clavicula izquierda, a lo largo del borde esternal izquierdo o hacia la punta.

Suele ser sistolico o palparse durante todo el ciclo cardiaco. El soplo sistdlico
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se denomina “ruido de maquinaria”, que comienza después del primer ruido y

alcanza su maxima intensidad al final de la sistole.”
DIAGNOSTICO.

En el electrocardiograma, la persistencia del conducto arterioso grande

provocara hipertrofia ventricular izquierda o biventricular.”

La radiografia de torax muestra la arteria pulmonar prominente con aumento
de la trama vascular pulmonar. El aumento del tamafo del corazén depende
del grado de cortocircuito de izquierda a derecha. Las cavidades afectadas

son el atrio y el ventriculo izquierdos.”

El ecocardiograma muestra el aumento de tamafno del atrio y el ventriculo
izquierdos y se puede observar el conducto directamente. Los estudios con
doppler demuestran un flujo turbulento retrogrado sistélico o diastdlico en la

arteria pulmonar y flujo aértico retrégrado durante la diastole.”

Se puede realizar un cateterismo en pacientes con hallazgos atipicos, que
demostrara una presion normal o aumentada del ventriculo derecho y la
arteria pulmonar, asi como la presencia de sangre saturada de 0% en la
arteria pulmonar. El catéter puede pasar desde la arteria pulmonar a la aorta

descendente a través del conducto.”
TRATAMIENTO.

En todos los casos de persistencia del conducto arterioso aislado se requiere
el cierre quirargico o con catéter, para prevenir endocarditis bacteriana (en el
caso de persistencias pequefas) y para tratar la insuficiencia cardiaca o
prevenir el desarrollo de enfermedad vascular pulmonar (en el caso de

persistencias grandes).”

Los conductos arteriosos pequenos se cierran con espirales intravasculares,

mientras que los conductos moderados o grandes se cierran con varias
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espirales transferidas desde una bolsa introducida mediante un catéter o con

un dispositivo en forma de paraguas.”

Figura 30. Ubicacién de la espiral intravascular para el cierre del conducto

arterioso.”’

DEFECTO DEL CANAL ATRIOVENTRICULAR.

Los defectos del canal atrioventricular o] comunicaciones
auriculoventriculares (CAV) son un defecto del tabique atrioventricular. Se
clasifican por la falla embriolégica en defectos del ostium primum y defectos

de los cojinetes endocardicos.”

Las comunicaciones de tipo ostium primum se situan en la porcidon mas baja
del tabique interauricular por encima de las valvulas tricuspide y bicuspide,

donde se presenta una anomalia anatémica en el velo valvular septal.”

Los defectos del canal atrioventricular de tipo de los cojinetes endocardicos
consisten en una combinacion de defectos de los tabiques interauricular e

interventricular y anomalias de las valvulas tricispide y bicuspide.”
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En la comunicacion atrioventricular completa existe una unica valvula
atrioventricular para ambos ventriculos, que esta conformada por dos velos
valvulares (anterior y posterior) que pasan por encima del tabique

interventricular, con un velo valvular lateral en cada ventriculo.”®
FISIOPATOLOGIA.

La comunicacion atrioventricular tipo ostium primum consiste en un
cortocircuito de izquierda a derecha a través de la comunicacion
interauricular e insuficiencia bicuspide. El cortocircuito suele ir de moderado a
severo, mientras que la insuficiencia bicuspide es leve a moderada y la

presion arterial pulmonar es normal.”®

En la comunicacién atrioventricular completa, el cortocircuito de derecha a
izquierda se da en los atrios y ventriculos, con hipertension pulmonar. La
insuficiencia de la valvula bicuspide y tricuspide aumenta la sobrecarga de

volumen en los ventriculos.”®
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Figura 31. A. Anatomia normal del corazon. B. Defecto del Canal Atrioventricular

Completo. C. Defecto del Canal Atrioventricular Parcial.”
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MANIFESTACIONES CLINICAS.

La mayoria de los nifios con comunicacion atrioventricular de tipo ostium
primum son asintomaticos y la anomalia se descubre en la exploracion fisica
general. En pacientes con cortocircuito moderado e insuficiencia bicuspide
leve presentan signos fisicos similares a la CIA, ademas de un soplo
holosistolico apical que se irradia hacia la axila izquierda, causado por la

insuficiencia de la valvula bicuspide.”

El nifo puede presentar intolerancia al esfuerzo, fatiga y neumonias
recurrentes; el aumento del tamafo del corazéon va de moderado a notable.
En la comunicacién atrioventricular completa se presenta insuficiencia
cardiaca e infecciones simultaneas durante la lactancia, asi como aumento
en el tamafno del higado y fallo de medro; el corazén sufre hipertrofia de
moderada a notable y se palpa un frémito justo en el borde esternal inferior
izquierdo; también se puede presentar un abultamiento con elevacion
precordial. El primer ruido cardiaco es normal o esta acentuado, mientras que
el segundo ruido cardiaco se encuentra ampliamente desdoblado cuando el

flujo pulmonar es masivo.”®
DIAGNOSTICO.

Las radiografias de térax muestra el aumento de tamafio moderado a notable
del corazon debido a la prominencia de las auriculas y los ventriculos y la

arteria pulmonar agrandada.’®
El electrocardiograma presenta:

I.  Orientacion superior del eje medio frontal del QRS hacia los
cuadrantes superior izquierdo o derecho.
Il.  Trayectoria en sentido antihorario del asa del vector QRS, orientada

hacia arriba.
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lll.  Signos de hipertrofia biventricular o hipertrofia ventricular derecha
aislada.
IV. Retraso de la conduccion del ventriculo derecho

V. Prolongacion ocasional del intervalo PR.’

El ecocardiograma muestra signos de aumento de tamafo del ventriculo
derecho con superposicion de los ecos de la valvula bicuspide en el
infundibulo de salida del ventriculo izquierdo; la posicién baja de las valvulas
atrioventriculares provoca la deformacion en forma de “cuello de ganso” del

infundibulo de salida del ventriculo izquierdo.”®
TRATAMIENTO.

El tratamiento de las comunicaciones tipo ostium primum es quirurgico,
donde se realiza una incision en la auricula derecha, donde se localizan las
hendiduras de la valvula bicuspide y se reparan con sutura directa. El defecto

del tabique interauricular se cierra con un parche.’®

El tratamiento de la comunicacién atrioventricular completa se realiza con la

insercion de parches y reconstruccion de las valvulas atrioventriculares.”

OBSTRUCTIVAS DEL CORAZON IZQUIERDO.

Son las cardiopatias congénitas aciandticas que dificultan o impiden el flujo
sanguineo a través del lado izquierdo del corazén. Cuando el flujo sanguineo
es parcial, las cavidades anteriores a la obstruccion incrementan su presion
interna para mantener el flujo cardiaco normal, mientras que si la obstruccién
es severa o total, el flujo sanguineo se redirige, o que produce un

cortocircuito de izquierda a derecha.®
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COARTACION DE LA AORTA.

La coartacién aortica puede producirse en varios puntos de la aorta, desde el
arco transversal aértico hasta la bifurcacion aodrtica, pero en el 98% de los
casos aparece justo debajo del origen de la arteria subclavia izquierda a la

altura del origen del conducto arterial (coartaciones yuxtaductrslles).81

Es mas frecuente en los hombres que en las mujeres, en relacién 2:1 8

FISIOPATOLOGIA.

La coartacion de la aorta puede presentarse como obstrucciones discretas
yuxtaductales o hipoplasia tubular de la aorta transversa que comienzan en
uno de los vasos de la cabeza o cuello y se extienden hacia el area ductal.
En los nifios con coartaciones yuxtaductales discretas la sangre fluye desde
la aorta ascendente a través del segmento estrecho para alcanzar la aorta

descendente; presentan hipertension e hipertrofia ventricular izquierda.®'

En las coartaciones yuxtaductales mas serias o con presencia de hipoplasia
del arco transverso, la sangre del ventriculo derecho es impulsada a través
del conducto para suministrar sangre a la aorta descendente, por lo que la
perfusion de los miembros inferiores depende del gasto cardiaco del
ventriculo derecho. El cortocircuito ductal de derecha a izquierda se
manifiesta con cianosis diferencial, es decir extremidades superiores

normales (con coloracidn rosada) y extremidades inferiores cianéticas.®’

Los lactantes pueden manifestar hipertensién pulmonar grave y resistencias
vasculares pulmonares altas, con signos de insuficiencia cardiaca. La presion
arterial es mayor en la zona proximal a la coartacion y disminuida en la zona

distal de la estenosis.®’
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Figura 32. A. Anatomia normal del corazén. B. Coartacién aértica.®
MANIFESTACIONES CLINICAS.

La coartacidon de la aorta no presenta sintomas llamativos; algunos nifios o
adolescentes presentan debilidad y/o dolor de las piernas después del
ejercicio, aunque la mayoria de los pacientes con coartaciones graves suelen

ser asintomaticos. &’

El signo clasico de la coartacién de la aorta es la diferencia de la presion
arterial entre los brazos y las piernas, ya que los pulsos femorales, popliteos,
tibiales posteriores y pedios son débiles o ausentes mientras que el pulso es

salton en los brazos y los vasos carotideos.?’

En neonatos y lactantes con coartaciones graves se pueden presentar signos
de hipoperfusion del hemicuerpo inferior, acidosis e insuficiencia cardiaca

grave, sobre todo después del cierre del conducto arterial.®’
DIAGNOSTICO.

En la radiografia de térax de coartaciones graves en lactantes se observa
cardiomegalia y congestion pulmonar. En la infancia los signos no son tan
llamativos hasta llegar a los 10 afos de edad, porque antes de esa edad el

aumento del corazdén es leve o moderado debido a la prominencia del
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ventriculo izquierdo; el aumento de tamafio de la arteria subclavia izquierda
se proyecta una sombra en el mediastino superior izquierdo. Al principio de la
adolescencia se presentan muescas en los bordes inferiores de las costillas
causadas por la erosion que se produce por la presion generada por la
hipertrofia de los vasos colaterales y en la mayoria de los casos, la aorta

descendente presenta una dilatacién en la zona postestenética.?’

El electrocardiograma muestra hipertrofia ventricular izquierda en nifios
mayores, mientras que los neonatos y lactantes muestran hipertrofia
ventricular derecha o biventricular. En la ecocardiografia bidimensional se
puede observar la coartacidon. El doppler color puede mostrar la localizacion

especifica de la obstruccion.?’

Se puede utilizar Tomografia Computarizada o Resonancia Magnética

cuando el electrocardiograma es dudoso.®’
TRATAMIENTO.

En los neonatos con coartacion grave, el cierre del conducto arterioso
provoca hipoperfusion, acidosis y un deterioro rapido, por lo que se tratan
con perfusion de prostaglandina E; para abrir nuevamente el conducto y
restablecer el flujo sanguineo adecuado a las extremidades inferiores y una

vez estabilizado se procede con la reparacion quirl]rgica.81

Los lactantes mayores con insuficiencia cardiaca y buena perfusion deben
ser tratados con medidas anticongestivas para mejorar las condiciones

clinicas antes de la cirugia.®'

El procedimiento quirdrgico consiste en cortar la porcion reducida de la aorta

y unir los lados restantes con sutura, o bien, unirlos mediante un parche.??

En nifios mayores se puede emplear la dilatacion con globo (angioplastia), el

cual se inserta en la porcién reducida de la aorta mediante cateterismo.%?
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ESTENOSIS AORTICA.

La estenosis adrtica valvular consiste en el engrosamiento de los velos
valvulares y fusion variable de las comisuras. La presion sistolica del
ventriculo izquierdo aumenta por la obstruccion del flujo de salida, y la pared

ventricular se hipertrofia para compensar el aumento de presi(’)n.83

La estenosis subaodrtica se caracteriza por una membrana fibromucosa
discreta situada por debajo de la valvula aodrtica; ésta se asocia a otras
cardiopatias congénitas, como la estenosis mitral y la coartacion de la aorta o

asociarse al Sindrome de Williams.%®

)-83

Son mas habituales en los varones (3:1

Figura 33. Estenosis aértica.®*
MANIFESTACIONES CLINICAS.

Los sintomas de los pacientes con estenosis aodrtica dependen de la
gravedad de la obstruccidn, ya que si se manifiesta una forma grave durante
la lactancia, denominada estenosis adrtica critica, se asocia a insuficiencia

del ventriculo izquierdo, se presenta insuficiencia cardiaca, edema pulmonar
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y cardiomegalia, asi como pulso débil en las extremidades, la piel puede

presentar palidez o una coloracion grisacea y la diuresis puede disminuir.®®

En nifos con estenosis aodrtica leve no se presentan sintomas, aunque en
raras ocasiones se presenta fatiga o sincope. Los signos fisicos dependen
del grado de obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo izquierdo.
Las estenosis leves no presentan cambios en el tamafo y pulso cardiaco; a
medida que aumenta la gravedad, el pulso disminuye y el corazon aumenta
de tamafio con un empuje apical del ventriculo izquierdo. Se puede
acompanar de un chasquido de eyeccion sistdlico, que se escucha mejor en
la punta y el borde esternal izquierdo, cuya intensidad no varia durante la
respiracion. En la estenosis adrtica grave puede escucharse un cuarto sonido
cardiaco (R4) debido a la diminucion de la distensibilidad del ventriculo
izquierdo. Cuanto mas intenso, aspero (de tonalidad mas alta) y prolongado

es el soplo, mayor es el grado de obstruccion.®®
DIAGNOSTICO.

El diagndstico de la estenosis adrtica se establece en base a la exploracion
fisica y a la gravedad de la obstruccion confirmada mediante pruebas

complementarias.®®

La radiografia de térax muestra la aorta ascendente prominente. La
ecocardiografia muestra la localizacién y gravedad de la obstruccién. Las
imagenes bidimensionales muestran hipertrofia del ventriculo izquierdo, la
valvula adrtica engrosada y en forma de bdveda, asi como los velos

valvulares y su morfologia.®

Los estudios de doppler muestran la localizacion especifica de la obstruccion
y permiten determinar el gradiente maximo y medio de la obstruccion del

infundibulo de salida del ventriculo izquierdo.®?
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El cateterismo cardiaco izquierdo permite determinar el gradiente de presién

entre el ventriculo izquierdo y la aorta.®®
TRATAMIENTO.

La valvuloplastia con globo esta indicada en nifios con estenosis adrtica
moderada a grave para evitar el avance de la disfuncién ventricular izquierda,

sincope y muerte subita.®

Las estenosis subaodrticas discretas suelen desecarse sin danar la valvula
aodrtica, el velo valvular anterior de la valvula bicuspide o el sistema de
conduccion, ya que no responden al tratamiento mediante catéter con

globo.®

Existe el riesgo de presentar insuficiencia adrtica o calcificacion con
reestenosis afos o décadas mas tarde, que requieran de otra intervencion

quirtrgica (recambio valvular).®

Cuando se requiere el cambio de valvula adrtica el procedimiento quirargico

de eleccion depende de la edad del paciente:

Nihos pequeios: translocacién aortopulmonar (operacion de Ross),
donde se extirpa la valvula pulmonar del propio paciente y se utiliza
para sustituir la valvula adrtica, y se coloca un homoinjerto en el lugar
de la valvula pulmonar. Esta técnica se elige porque permite el
crecimiento de la valvula neoadrtica junto con el crecimiento del nifio y
la duracion de los homoinjertos colocados en la circulacion pulmonar
de menor presion.

Nifhos mas grandes: protesis mecanicas que requieren el uso de
anticoagulantes.

Adolescentes en edad fértil: homoinjertos, debido a los efectos

teratogénicos de la warfarina.
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Adultos: valvulas con endoprotesis, que son valvulas tisulares cosidas

en el interior de una endoprotesis metalica expandible.83

INSUFICIENCIAS VALVULARES.

Son las cardiopatias congénitas aciandéticas en las que la sangre propulsada
por alguna de las cuatro cavidades cardiacas retorna parcialmente a la
cavidad de origen por la incompetencia de una valvula. La regurgitacion

puede ocurrir en mas de una valvula.®®

La regurgitacion valvular produce sobrecarga por exceso de volumen en la
camara cardiaca involucrada, lo que produce hiperdinamia cardiaca vy

contractilidad aumentada.®®

ESTENOSIS PULMONAR.

Es la obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo derecho. Las
cuspides de la valvula se deforman en distintos grados, lo que hace que la
valvula se abra de forma incompleta durante la sistole cardiaca. La valvula
puede ser bicuspide o tricuspide y los velos valvulares pueden estar
parcialmente fusionados con un orificio de salida excéntrico. Esta fusién
puede ser tan grave que produzca un orificio del tamano de un alfiler. Si la
valvula no esta muy engrosada produce una obstruccion en forma de boveda

del infundibulo de salida del ventriculo derecho en la sistole.®®
FISIOPATOLOGIA.

La obstruccion del infundibulo de salida el ventriculo derecho hacia la arteria

pulmonar produce el aumento de la presién sistdlica y produce estrés en la
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pared, que ocasiona hipertrofia del ventriculo derecho. La gravedad depende

del tamafio de la abertura residual de la valvula estenética. &

En los casos graves, la presion del ventriculo derecho puede ser mayor que
la presidn sistélica sistémica, mientras que en las estenosis mas leves, la
presion del ventriculo derecho es leve a moderada. La presion de la arteria
pulmonar, que se encuentra distal a la obstruccién es normal o baja. Cuando
un neonato presenta estenosis pulmonar grave, la reduccién de la
distensibilidad del ventriculo derecho puede ocasionar cianosis por la
presencia de un cortocircuito de derecha a izquierda a través del agujero oval

permeable (estenosis pulmonar critica).®

Pulmonary artery

Figura 34. A. Anatomia normal del corazén. B. Estenosis pulmonar.?’
MANIFESTACIONES CLINICAS.

Los pacientes con estenosis leve o moderada son asintomaticos, donde el
crecimiento y desarrollo son normales. Si la estenosis es grave, existen
signos de insuficiencia ventricular derecha, como hepatomegalia, edema

periférico e intolerancia al ejercicio.®®

Los neonatos o lactantes con estenosis pulmonar critica presentan signos
mas notorios de insuficiencia ventricular derecha y suele existir cianosis por

el cortocircuito de derecha a izquierda a través del agujero oval.®®
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DIAGNOSTICO.

La estenosis pulmonar leve no presenta alteraciones en la presion venosa y
el pulso; se escucha un chasquido de eyeccidén pulmonar agudo después del
primer ruido a la altura del borde esternal superior izquierdo, durante la

espiracion. El segundo ruido esta desdoblado.

El electrocardiograma puede mostrar hipertrofia ventricular derecha leve. En
la radiografia de térax muestra la dilatacion postestendtica de la arteria
pulmonar. La ecocardiografia bidimensional muestra hipertrofia del ventriculo
derecho y la valvula pulmonar ligeramente engrosada que forma una boveda

en la sistole.®®

En la estenosis pulmonar moderada la presion venosa puede estar elevada;
el segundo ruido cardiaco se desdobla. Conforme se agrava la estenosis, se
genera un chasquido de eyeccion pulmonar y el soplo sistélico se hace mas

intenso y aspero, que se irradia a ambos campos pulmonares.®

En la estenosis grave se aprecia cianosis leve, se observa aumento del
corazén y se escucha un soplo sistélico de eyeccion intenso, aspero y largo,
acompanado de un frémito. El electrocardiograma muestra hipertrofia
ventricular derecha notoria, acompanada de ondas P altas y picudas. La
radiografia de torax muestra el aumento de tamafio del corazén, con
prominencia del atrio y ventriculo derechos. En el ecocardiograma se

muestra la deformidad de la valvula pulmonar.®
TRATAMIENTO.

En casos en que la estenosis pulmonar es moderada a severa se realiza la
valvuloplastia con globo. En los neonatos con estenosis pulmonar critica se
recomienda la valvulotomia quirdrgica, que consiste en una incision en la

valvula para permitir que se abra y cierre correctamente.
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INSUFICIENCIA MITRAL.

La insuficiencia mitral se produce porque el anillo de la valvula mitral suele
estar dilatado, las cuerdas tendinosas estan acortadas y se insertan de forma
anomala, con los velos valvulares deformados. Cuando la insuficiencia mitral
es grave, la auricula izquierda aumenta de tamafio como consecuencia de la
regurgitacién y el ventriculo izquierdo presenta dilatacion e hipertrofia, la
presion venosa pulmonar aumenta, produciendo hipertension pulmonar e

hipertrofia y dilatacién del ventriculo derecho.®®

Valvula mitral Prolapso de
cerrada normal vélvula mitral

Auricula
izquierda

=" Ventriculo " Musculos
izquierdo papilares

Figura 35. A. Véalvula mitral normal. B. Insuficiencia de la valvula mitral.®°

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Las lesiones leves causan un soplo holosistolico apical de la insuficiencia
mitral, mientras que las regurgitaciones graves provocan desarrollo fisico
insuficiente, infecciones respiratorias frecuentes, disnea del esfuerzo y
episodios de edema pulmonar o insuficiencia cardiaca congestiva. El
ventriculo izquierdo es grande y la vascularizacion pulmonar no se encuentra

alterada o es llamativa.®®
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DIAGNOSTICO.

La radiografia de torax muestra la hipertrofia del atrio y ventriculo izquierdo,
que puede ser masivo. El ecocardiograma permite ver el aumento de tamano
del atrio y ventriculo izquierdo. El doppler muestra la extension de la
insuficiencia y al observar las venas pulmonares se aprecia el flujo retrégrado
cuando es una insuficiencia grave. El cateterismo cardiaco muestra la

presion elevada del atrio izquierdo.®®
TRATAMIENTO.

La valvuloplastia mitral permite la mejoria en los sintomas y disminuir el
tamano del corazon, aunque en algunos pacientes se requiere la proétesis

mitral mecanica.%®

CARDIOPATIAS CIANOTICAS.

Constituyen un grupo heterogéneo, cuya caracteristica comun es la
presencia de un cortocircuito de derecha a izquierda, que ocasiona
hipoxemia, manifestada clinicamente por cianosis marcada en la piel y

mucosas.*%

La cianosis es la coloracion azulada de la piel y mucosas por la desaturacién
de mas de 3g/dL de hemoglobina en la sangre arterial, por lo que la
intensidad de la cianosis depende de la oxemia y la concentracion de

hemoglobina. La cianosis puede clasificarse en:

Central: cuando la causa es un cortocircuito a nivel cardiaco o
pulmonar.

Periférica: cuando se presenta un aumento en la extraccion de O?
tisular en relacion a un flujo lento en la circulacién periférica, producida

por vasoconstriccion secundaria al frio.*°
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La caracteristica clinica principal de la cianosis a consecuencia de una
cardiopatia congénita es que no se le asocia a dificultad respiratoria, mas se
presenta una respiracién profunda (hiperpnea). Los pacientes que padecen
cianosis por mucho tiempo presentan los dedos de palillo de tambor
(acropaquia o dedos de Hipocrates) y alteraciones cutaneas, como rubor en

los pémulos y I6bulos de las orejas.

OBSTRUCTIVAS DEL CORAZON DERECHO.

Son las cardiopatias congénitas asociadas a la obstruccion del flujo pulmonar
con un defecto septal que permite un corto circuito de derecha a izquierda,
lo que produce la hipoxemia. Generalmente el flujo pulmonar esta disminuido
y sus formas mas severas requieren la permeabilidad del conducto arterioso
con cortocircuito de izquierda a derecha para mantener un flujo pulmonar que
sea compatible con la vida, es decir, que son dependientes de la persistencia
del conducto arterioso, por lo que en el recién nacido se observa cianosis

leve que aumenta cuando el conducto arterioso comienza a cerrarse. '

TETRALOGIA DE FALLOT.

Es una cardiopatia en la que el defecto principal es la desviacion anterior del
tabique infundibular (el tabique muscular que separa los infundibulos de

salida adrtico y pulmonar), lo que produce 4 alteraciones:

I.  Obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo derecho (estenosis
pulmonar).
[I.  Comunicacion interventricular por defecto de alineacion.
[ll.  Dextroposicién de la aorta con acabalgamiento sobre el tabique

interventricular.
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Hipertrofia del ventriculo derecho.®?

La obstruccion del flujo de la arteria pulmonar se da en el infundibulo
ventricular derecho (zona subpulmonar) y en la valvula pulmonar, donde la
arteria pulmonar puede ser pequefa, con varios grados de estenosis en sus
ramas. La obstruccion completa del infundibulo de salida del ventriculo
derecho (atresia pulmonar con CIV) se denomina una forma extrema de la
Tetralogia de Fallot. El grado de obstruccion del infundibulo de salida
pulmonar determina el grado de cianosis y la edad en la que se presenta el

primer episodio.*
FISIOPATOLOGIA.

El anillo de la valvula pulmonar puede ser normal o tener hipoplasia intensa,
donde la valvula suele ser bicuspide, siendo la unica zona de estenosis.
Suele encontrarse hipertrofia del musculo subpulmonar o infundibular (cresta
supraventricular), que contribuye a la estenosis subvalvular y crea una

cavidad infundibular de varios tamafios y formas.%

Cuando el infundibulo de salida del ventriculo derecho se encuentra
completamente obstruido (atresia pulmonar), la anatomia de las ramas de la
arteria pulmonar es muy variable; un segmento de la arteria pulmonar
principal puede continuar con el infundibulo de salida del ventriculo derecho,
separado por una valvula fibrosa sin apertura. La arteria pulmonar principal
puede presentar hipoplasia de moderada a grave, pero sigue aportando gran
parte o toda la sangre hacia los pulmones. El flujo pulmonar puede llegar
desde el conducto arterioso persistente o multiples arterias colaterales
aortopulmonares principales que nacen de la aorta ascendente vy

descendente.?

La comunicacion interventricular es grande y no restrictiva, ubicada por

debajo de la valvula adrtica derecha posterior. El retorno venoso sistémico al
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atrio y ventriculo derechos es normal. Cuando el ventriculo derecho se
contrae con estenosis pulmonar notoria, la sangre se desvia por la CIV a la

aorta, lo que produce desaturacion arterial persistente y ocasiona cianosis.%

Cuando el flujo sanguineo pulmonar esta muy restringido por la obstruccién
del infundibulo de salida del ventriculo derecho, puede complementarse con
la persistencia del conducto arterioso. La presion sistolica y diastolica
maxima en ambos ventriculos es similar y alcanza el valor sistémico. Se
genera un gran gradiente de presidén a través del infundibulo de salida del
ventriculo derecho obstruido, y la presion pulmonar es normal o menor de lo
normal. ElI grado de obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo
derecho determina el inicio de los sintomas, la gravedad de la cianosis y el

grado de hipertrofia del ventriculo derecho.®

Cuando la obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo derecho es
leve o moderada y existe un cortocircuito equilibrado a través de la CIV,
puede que la cianosis no sea visible (denominada Tetralogia de Fallot rosada
0 no ciandtica). Cuando la obstruccion es grave, la cianosis se presenta

desde el nacimiento y empeora con el cierre del conducto arterioso.®?
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Figura 36. Tetralogia de Fallot, donde se observa estenosis pulmonar, comunicacion

interventricular, dextroposicién de la aorta e hipertrofia del ventriculo derecho.®
MANIFESTACIONES CLINICAS.

En los lactantes con grados leves de obstruccion del infundibulo de salida del
ventriculo derecho, la primera manifestacion es la insuficiencia cardiaca
secundaria al cortocircuito ventricular de izquierda a derecha. A medida que
el nifio crece, la hipertrofia creciente del infundibulo ventricular derecho

produce la cianosis en el primer afio de vida.*?

Los lactantes con obstrucciones graves del infundibulo de salida del
ventriculo derecho experimentan cianosis neonatal, ya que el flujo sanguineo
pulmonar depende de forma parcial a total de la persistencia del conducto
arterioso. Los nifios mayores con cianosis de larga evolucion sin tratamiento
quirurgico presentan piel oscura y azulada, esclera grisacea con vasos
sanguineos ingurgitados y acropaquia en manos y pies, asi como disnea al

esfuerzo, asumiendo una postura de cuclillas para mitigarla.*
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La crisis hipercianotica paroxistica (crisis hipdxicas) se presenta entre el
primer y segundo afio de vida. El lactante presenta taquipnea e inquietud,
aumenta la cianosis, la respiracidn es entrecortada y se pueden producir
episodios de sincope. Las crisis ocurren por las mananas al levantarse o tras
episodios de llanto intenso. La crisis puede durar desde minutos a horas,
seguidas de debilidad generalizada y suefio. En casos graves se puede
progresar a convulsiones o hemiparesia. Las crisis prolongadas producen

hipoxia sistémica grave y acidosis metabolica.®?

El crecimiento se retrasa en casos graves no tratados, sobre todo cuando la
saturacién de oxigeno se mantiene por debajo del 70% de OZ asi como

presentar retraso en la pubertad.®?

El pulso suele ser normal, al igual que la presion venosa y arterial. Puede
percibirse un frémito sistolico a lo largo del borde esternal izquierdo; el soplo
sistolico es intenso y aspero e irradiarse ampliamente hacia los pulmones,
siendo mas intenso en el borde esternal izquierdo; se debe a la turbulencia

producida a través del infundibulo de salida del ventriculo derecho.®?
DIAGNOSTICO.

En la radiografia de térax, se observa el tamafo normal del corazén, una
concavidad en el borde cardiaco izquierdo en la zona que ocupa
habitualmente la arteria pulmonar; el ventriculo derecho hipertréfico produce
una sombra apical redondeada, que se encuentra elevada, de forma que se
situa por encima del diafragma a mayor altura y apuntado horizontalmente a
la pared toracica izquierda. El corazon tiene aspecto de bota o zueco (coeur

en sabot).*?

La aorta suele ser de mayor tamafo y puede mostrar una curvatura a la
derecha que da lugar a una indentacion de la sombra traqueobronquial, que

esta llena de aire y situada a la izquierda.®
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El electrocardiograma muestra desviacion del eje hacia la derecha, aparece
una onda R dominante o un patrén RSR. En algunos casos, el unico signo de
la hipertrofia ventricular derecha es el principio de una onda T positiva; la

onda P es alta y picuda, lo que indica la hipertrofia del atrio derecho.®

La ecocardiografia bidimensional establece el diagndstico y muestra el grado
de acabalgamiento aortico sobre el tabique interventricular, asi como la
localizacion y grado de obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo
derecho, el tamafo del anillo de la valvula pulmonar y las ramas principales y
proximales de las arterias pulmonares. También se muestra si el conducto

arterioso aporta parte del flujo sanguineo pulmonar.®

El cateterismo cardiaco mide la presion sistélica del ventriculo derecho
similar a la presion sistémica; si el catéter entra en la arteria pulmonar, la
presion es menor. Si se atraviesa el infundibulo de salida del ventriculo

derecho puede ocasionar una crisis de hipercianosis.*

La ventriculografia derecha selectiva mostrara todas las caracteristicas
anatomicas, ya que el medio de contraste delimita el ventriculo derecho muy
trabeculado, la estenosis infundibular varia en longitud, anchura vy
distensibilidad, donde la valvula pulmonar estd engrosada y el anillo

tendinoso pequefio.®?
TRATAMIENTO.

En recién nacidos con obstruccion importante del ventriculo de salida del
ventriculo derecho requieren la administracion intravenosa de prostaglandina
E+, que permitira la persistencia del conducto arterioso, lo que mantiene el
flup sanguineo pulmonar hasta la intervencion quirdrgica. Las
prostaglandinas pueden ocasionar apnea, por lo que se requiere vigilancia de

las vias respiratorias del neonato.%
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La cirugia consiste en eliminar la obstruccion del infundibulo de salida del
ventriculo derecho, resecando los fasciculos musculares que producen la
obstruccion y cerrar la CIV con un parche. Si la valvula pulmonar es
estendtica, el anillo valvular pulmonar es pequefio o la valvula esta muy
engrosada, se realiza la valvulotomia, se abre el anillo pulmonar mediante
una incision o colocar un parche transanular a través del anillo valvular

pulmonar.®?

La segunda opcion quirurgica, consiste en la derivacion paliativa entre la
circulacion sistémica y la arteria pulmonar (derivacion de Blalock-Taussig),
para aumentar el flujo sanguineo de la arteria pulmonar, lo que aumenta el
flujo sanguineo pulmonar para reducir la hipoxia y mejorar el crecimiento de
la arteria pulmonar. La derivacion aortopulmonar consiste en la colocacion de
un conducto de Gore-Tex anastomosado desde la arteria subclavia a la rama

homolateral de la arteria pulmonar.®?

ANOMALIA DE EBSTEIN.
FISIOPATOLOGIA.

Consiste en el desplazamiento inferior de la valvula tricispide anémala hacia
el ventriculo derecho. La cuspide anterior de la valvula mantiene cierto grado
de adherencia al anillo valvular, mientras que los otros dos velos valvulares
estan adheridos a la pared del ventriculo derecho. Asi, el ventriculo derecho
se encuentra dividido en dos partes por la valvula tricispide andémala: la
primera, una zona de paredes delgadas (atrializada) se continua con la
cavidad de la auricula derecha; la segunda zona esta formada por el

miocardio ventricular normal.®®

La auricula derecha es de mayor tamafio y la valvula tricuspide suele

ocasionar regurgitaciones, aunque el grado de insuficiencia es variable. En
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las formas mas graves el gasto efectivo del lado derecho del corazon se
encuentra reducido debido al mal funcionamiento de un ventriculo derecho
pequefio, a la insuficiencia tricuspidea y la obstruccién del infundibulo de
salida del ventriculo derecho por el velo valvular anterior de la valvula

tricuspide en forma de vela de barco.®

En los recién nacidos, la funcién ventricular derecha puede estar
comprometida, al grado que es incapaz de generar suficiente fuerza como
para abrir la valvula pulmonar durante la sistole, lo que produce atresia
pulmonar “funcional”. El exceso de volumen de la auricula derecha se desvia
a través del agujero oval o una CIA al atrio izquierdo, lo que produce

cianosis.®

Figura 37. Anomalia de Ebstein, donde se observa la valvula tricuspide baja y la

comunicacién interauricular (CIA).**
MANIFESTACIONES CLINICAS.

La gravedad de los sintomas y el grado de cianosis dependen del grado de
desplazamiento de la valvula tricuspide y la gravedad de la obstruccion del
infundibulo de salida del ventriculo derecho. En muchos pacientes los

sintomas son leves y se manifiestan en la adolescencia; se presenta
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inicialmente cansancio o palpitaciones secundarias a la aparicion de arritmias

cardiacas.®

La presencia de un cortocircuito de derecha a izquierda produce cianosis y
policitemia. Se ausculta un soplo holosistélico provocado por la insuficiencia
tricuspidea sobre el hemitérax izquierdo. Puede auscultarse un ritmo de
galope que se asocia a multiples chasquidos en el borde esternal izquierdo.
También se escucha un soplo diastdlico chirriante en el borde esternal

izquierdo.*

Los recién nacidos con formas graves de la anomalia de Ebstein presentan
cianosis intensa, cardiomegalia masiva y soplos sistdlicos largos. En la
mayoria de los pacientes, el flujo sanguineo pulmonar depende de la

persistencia del conducto arterioso.*
DIAGNOSTICO.

El electrocardiograma muestra ondas P anchas, normales o altas, con un
intervalo PR prolongado. Se pueden presentar episodios de taquicardia

supraventricular.®

En la radiografia de torax se observa cardiomegalia moderada a severa en
forma de caja cuadrada por el aumento del atrio derecho. En los lactantes
con anomalia de Ebstein grave, el corazdén oscurece los campos

pulmonares.®

La ecocardiografia muestra el grado de desplazamiento de los velos de la
valvula tricuspide, atrio derecho dilatado y obstruccién del infundibulo de
salida del ventriculo derecho. La ecocardiografia doppler muestra el grado de

insuficiencia tricuspide.®
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TRATAMIENTO.

Los neonatos con hipoxia grave dependientes de prostaglandinas requieren
solo derivaciones aortopulmonares, reparacidon o cierre de la valvula
tricuspide, septectomia auricular y colocacion de una derivacion

aortopulmonar.®

ATRESIA PULMONAR.
FISIOPATOLOGIA.

En la atresia pulmonar, los velos valvulares de la valvula pulmonar estan
fusionados y forman una membrana y el infundibulo de salida del ventriculo
derecho es atrésico. Ya que no existe una CIV, no hay salida de sangre del
ventriculo derecho, ya que la sangre es regurgitada. La presion del atrio
derecho aumenta y la sangre se desvia por el agujero oval al atrio izquierdo,
donde se mezcla con la sangre que regresa de los pulmones y entra al
ventriculo izquierdo. En los recién nacidos, la unica fuente de sangre
saturada proviene de la persistencia del conducto arterioso. El ventriculo

derecho y la valvula tricuspide son hipoplasicos.®
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Figura 38. Atresia pulmonar.®
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MANIFESTACIONES CLINICAS.

Conforme el conducto arterial se cierra en los primeros dias de vida, los
lactantes con atresia pulmonar desarrollan cianosis intensa, y si no reciben
tratamiento fallecen en la primera semana de vida. La exploraciéon fisica
muestra cianosis intensa y dificultad respiratoria; el segundo ruido cardiaco
(R2) es unico y fuerte. Si la insuficiencia tricuspide es grave, se ausculta un

soplo holosistélico aspero en el borde esternal inferior izquierdo.*
DIAGNOSTICO.

El electrocardiograma muestra desviacion del eje a la izquierda, que se
relaciona con la gravedad de la hipoplasia del ventriculo derecho. Se
presentan ondas P altas y picudas por el aumento del tamafio del atrio
derecho. La radiografia de térax muestra disminucion de la trama vascular

pulmonar.®®

El ecocardiograma bidimensional demuestra el tamanio del ventriculo
derecho y la valvula tricuspide. El cateterismo cardiaco demuestra la
hipertension auricular y ventricular derecha, el grado de insuficiencia

tricuspidea y el infundibulo de salida atrésico del ventriculo derecho.®
TRATAMIENTO.

Se requiere la infusién de prostaglandina E4 para mantener el conducto
arterioso permeable, lo que reduce la hipoxemia y la acidosis antes de la

cirugia correctiva.®

Los pacientes con hipoplasia leve a moderada del ventriculo derecho se
someten a valvulotomia pulmonar para disminuir la obstruccion del
infundibulo de salida, asi como realizar una derivacion aortopulmonar

durante el mismo procedimiento.*
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ATRESIA TRICUSPIDE.
FISIOPATOLOGIA.

En la atresia tricuspide no existe ninguna salida desde el atrio derecho hacia
el ventriculo derecho; todo el retorno venoso sistémico que sale del atrio
derecho accede al lado izquierdo del corazén por el agujero oval, donde hay
una comunicacion interatrial. La sangre del ventriculo izquierdo fluye a la
circulacion sistémica a través de la aorta. La sangre puede fluir hacia el
ventriculo derecho a través de una CIV; si no existe CIV, el ventriculo

derecho se volvera hipoplasico y existira atresia pulmonar.®’

El flujo sanguineo pulmonar depende del grado de la CIV, la presencia y la
severidad de la estenosis pulmonar asociada. El flujo sanguineo pulmonar
aumenta por la persistencia del conducto arterioso. La porcion de entrada del
ventriculo derecho esta ausente, y el tamafo de la porcion de salida es

variable.?’

Abertura
Entre los
Atrios

Valvula ‘
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Derecho Poco

AD = Aorta

Desarrollado AP = Arteria Pulmonar
Al = Atrio lzquierds
. Sangre Rica en Oxigeno AD = Atrio Derecho
Il sangre con poco Oxigeno VI = Ventriculo lzguierdo
. Sangre Mezclada WD = Ventricule Derecho

Figura 39. Atresia Tricuspide.®
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MANIFESTACIONES CLINICAS.

Se observa cierto grado de cianosis desde el nacimiento y su intensidad
depende del grado de limitacion del flujo sanguineo pulmonar. Se percibe un
impulso apical del ventriculo izquierdo. La mayoria de los pacientes
presentas soplos holosistolicos audibles en el borde esternal izquierdo; el
segundo ruido (R2) es unico. El pulso de las extremidades inferiores es
débil.”

DIAGNOSTICO.

La radiografia de térax muestra la diminucion de la trama vascular pulmonar.
El electrocardiograma muestra desviacion del eje hacia la izquierda e
hipertrofia ventricular izquierda. La combinacion de cianosis y desviacion del
eje hacia la izquierda en el electrocardiograma sugiere la atresia

tricuspidea.”’

La ecocardiografia bidimensional revela la presencia de una membrana
fiboromuscular en el lugar de la valvula tricuspide, un ventriculo derecho
pequefio y variable, CIV e hipertrofia del ventriculo izquierdo y la aorta. El
grado de obstruccion a la altura de la CIV o del infundibulo de salida del

ventriculo derecho se determina mediante la ecocardiografia doppler.?’

El cateterismo cardiaco muestra la presion del atrio derecho normal o
ligeramente elevado; si se accede al ventriculo derecho a través de la CIV, la

presion es menor que en el ventriculo izquierdo.”’
TRATAMIENTO.

En los neonatos con cianosis intensa hay que inyectar prostaglandina E4 por
via intravenosa hasta la cirugia de derivacion aortopulmonar quirurgica para
incrementar el flujo sanguineo pulmonar. La operacién de Blalock-Taussig es
el procedimiento de anastomosis de eleccion.®’
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MEZCLA TOTAL.

Son las cardiopatias congénitas que no presentan obstruccion al flujo
pulmonar, donde se mezcla la sangre del retorno venoso pulmonar vy
sistémico, existe hiperflujo pulmonar marcado que resulta en mayor retorno
pulmonar que sistémico, por lo que la saturacién de la sangre sistémica
puede ser del 80 al 90% de O2 por lo que las manifestaciones clinicas,
ademas de la cianosis leve, son similares a las cardiopatias congénitas con

cortocircuito de izquierda a derecha.®®

PERSISTENCIA DEL TRONCO ARTERIOSO.
FISIOPATOLOGIA.

No se forma la divisidon entre la arteria pulmonar y la aorta, por lo que existe
un tronco arterial Uunico que se origina en el corazon. El tronco arterioso
cabalga sobre una CIV, por lo que recibe sangre de ambos ventriculos. La
valvula truncal puede tener de dos a seis valvas y pueden ser estenéticas y/o

regurgitantes. El tronco arterial puede tener tres variantes:

I. Tipo I: las arterias pulmonares surgen del lado izquierdo y posterior
del tronco para dividirse en las arterias pulmonares derecha e
izquierda.

[I. Tipo Il: no hay arteria pulmonar principal, las arterias pulmonares
derecha e izquierda surgen de orificios separados en la cara posterior
del tronco lateral.

[ll.  Tipo Nll: no hay arteria pulmonar principal, las arterias pulmonares
derecha e izquierda surgen de orificios separados en la cara lateral del

tronco arterial.'®

98



=

Ambos ventriculos soportan la circulacién sistémica y bombean la sangre al
tronco. Cuando las resistencias vasculares pulmonares son altas en el
periodo neonatal el flujo sanguineo pulmonar es normal; a medida que
disminuyen las resistencias pulmonares en el primer mes de vida, aumenta

el flujo sanguineo hacia los pulmones y se presenta insuficiencia cardiaca. '

Esta cardiopatia ocasiona la mezcla total de la sangre, por lo que la cianosis

es leve.'®

Continuacion de la
Arteria Pulmonar y
de la Aorta

Abertura
Entre los
Ventriculos

AQ = Aorta
AP = Arteria Pulmonar
M sangre Rica en Oxigeno Al = Atrio |zquierdo

: AD = Atrio Derecho
I Sangre con poco Oxigeno VI = Ventriculo Izquierdo

M Sangre Mezclada VD = Ventriculo Derecho
Figura 40. Persistencia del Tronco Arterioso.'"
MANIFESTACIONES CLINICAS.

Los signos varian conforme a la edad y dependen de las resistencias
valvulares pulmonares. En un principio, los neonatos presentan sélo un soplo
y cianosis ligera; durante los dos primeros meses de vida, el flujo sanguineo
pulmonar se vuelve torrencial y se presenta insuficiencia cardiaca con
cianosis leve. El escape de sangre desde el tronco arterial hacia la
circulacion pulmonar provoca pulsos saltones. Se puede escuchar un soplo
sistdlico, acompafiado de frémito en el borde esternal izquierdo y existe

hipertrofia del corazén.'®
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DIAGNOSTICO.

El electrocardiograma muestra hipertrofia ventricular izquierda, derecha o
generalizada, se muestra una arteria truncal grande que cabalga sobre la

comunicacion interventricular.'®

La radiografia de térax muestra la hipertrofia de uno o ambos ventriculos y el
tronco puede producir una sombra que sigue el trayecto normal de la aorta
ascendente; la trama vascular pulmonar aumenta en las primeras semanas

de vida.'®

El cateterismo cardiaco muestra el cortocircuito interventricular de izquierda a

derecha, con cortocircuito de derecha a izquierda en el tronco arterial.'®
TRATAMIENTO.

En las primeras semanas de vida se dan farmacos anticongestivos a los
lactantes; cuando disminuyen las resistencias vasculares pulmonares se
produce insuficiencia cardiaca y debe realizarse la cirugia, en la que se cierra
la CIV, se separan las arterias pulmonares del tronco y se establece la
continuidad entre el ventriculo derecho y las arterias pulmonares con un
homoinjerto que toma la forma de conducto. A la larga, este conducto
desarrollara regurgitacion o estenosis, por lo que deben sustituirse a medida

que crece el nifio."®

FALTA DE MEZCLA.

La falta de mezcla se produce debido a que la sangre desaturada que
retorna por las venas cavas a la auricula derecha vuelve a la aorta y la
circulacion sistémica sin pasar por la circulacién pulmonar, mientras que la
sangre oxigenada que retorna por las venas pulmonares a la auricula

izquierda vuelve a dirigirse a los pulmones a través de la arteria pulmonar sin
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llegar a la circulacidbn sistémica, produciendo asi dos circuitos

independientes:

Sistémico de sangre desaturada que lleva a hipoxemia severa.

Pulmonar de sangre oxigenada que no se utiliza.'%?

Esta situaciéon es incompatible con la vida a menos que exista un punto de
mezcla entre las dos circulaciones, como la persistencia del conducto

arterioso.'%?

TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERIAS.
FISIOPATOLOGIA.

La transportacion de las grandes arterias o grandes vasos (TGV) consiste en
que las venas sistémicas que deben desembocar en el ventriculo derecho
desembocan en el ventriculo izquierdo y las arterias de la circulacion
sistémica que deben desembocar en el ventriculo izquierdo, desembocan en
el ventriculo derecho, es decir, la aorta nace del ventriculo derecho y la
arteria pulmonar del ventriculo izquierdo. La conexion entre los atrios y los
ventriculos es normal (concordancia atrioventricular). La sangre desaturada
que retorna desde el organismo al corazén derecho vuelve a ser bombeada
por la aorta y regresa a la circulacion sistémica, mientras que la sangre
saturada de oxigeno que retorna de los pulmones al corazon izquierdo
regresa a los pulmones, por lo que la circulacion pulmonar y sistémica son

dos circuitos paralelos.'®

La supervivencia depende de la persistencia del agujero oval y del conducto
arterioso, ya que permiten la mezcla de sangre saturada con la desaturada
de 02 103
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AO = Aorta
AP = Arteria Pulmonar
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[l sangre Mezclada VD = Ventriculo Derecho

Figura 41. Transposicion de las grandes arterias con persistencia del conducto

arterioso.'*

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Se presenta cianosis y taquipnea en las primeras horas después del
nacimiento; si no se recibe tratamiento, la mayoria de los lactantes no

sobrevive el periodo de vida neonatal.'®

La hiporexia suele presentarse de forma moderada a severa segun el grado
del cortocircuito atrial y la permeabilidad del conducto arterioso. La
intervencidon médica adecuada esta encaminada a prevenir la hipoxemia y

acidosis graves y prolongadas que llevan a la muerte.'®

Los signos fisicos, ademas de la cianosis, son inespecificos, donde el
impulso precordial puede ser normal o presentar un latido paraesternal. El

segundo ruido cardiaco suele ser tnico y de gran intensidad.'®
DIAGNOSTICO.

El electrocardiograma no presenta alteraciones y puede mostrar un patron

dominante del corazén derecho. La radiografia de térax muestra
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cardiomegalia leve, mediastino estrecho (corazén en forma de huevo) y flujo
pulmonar normal o aumentado, sobre todo a medida que disminuyen las
resistencias vasculares pulmonares durante las primeras semanas de vida.
La ecocardiografia muestra la trasposicion de las conexiones

ventriculoarteriales.'®

TRATAMIENTO.

Se requiere una infusion de prostaglandina E4 para mantener la
permeabilidad del conducto arterioso y mejorar la oxigenacion, asi como
vigilancia constante de un experto en intubacién endotraqueal neonatal por el

riesgo de apnea asociado a la infusion de prostaglandinas.'®

La hipotermia incrementa la acidosis metabdlica secundaria a la hipoxemia,
por lo que el paciente debe mantenerse caliente y vigilado para corregir

rapidamente la acidosis y la hipoglucemia.'®

La cirugia de conmutacién arterial (operacion de Jantene) se realiza en las
primeras dos semanas de vida, para evitar la hipertrofia del ventriculo
izquierdo, que se puede presentar por la disminucion de la presién en el
ventriculo izquierdo; ya que si se realiza la conmutacion con un ventriculo
izquierdo hipotréfico, el ventriculo no podra generar la presion suficiente para

bombear la sangre a la circulacidn sistémica con suficiente presién.'®

La operacion consiste en seccionar la aorta y la arteria pulmonar por encima
de los senos y anastomosarlas en las posiciones anatomicas correctas;
después se desconectan las arterias coronarias de la antigua raiz de la aorta
comun botén de la pared adrtica y se reimplanta con la antigua raiz de la

arteria pulmonar (neoaorta).'®
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4. EL NINO CON CARDIOPATIA CONGENITA EN EL
CONSULTORIO DENTAL.

MANIFESTACIONES BUCALES DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS.

Las manifestaciones bucales encontradas en los pacientes con cardiopatia

congeénita son:

Cianosis de mucosas: se presenta en encias, mucosa alveolar y
paladar.

Retraso de la erupcion dental: proporcional al retraso del desarrollo
fisico del paciente.

Hipoplasia del esmalte: debido a la falta de absorcién de nutrientes
secundaria a la anorexia y fallo de medro.

Caries dental: ocasionada por el descuido y abandono de la higiene
de la cavidad bucal por la complejidad de la enfermedad base del
paciente.

Enfermedad periodontal: ocasionada como consecuencia de la
disminucién de la produccion de saliva por el uso de diuréticos, que
controlan el hiperflujo pulmonar y evitan la sobrecarga de las
cavidades cardiacas, aunado al descuido y abandono de la higiene
bucal.

Hemorragia: ocasionada por la administracién de anticoagulantes
como la warfarina en pacientes con reemplazo de valvula

cardiaca.'0%106.107
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Figura 42. A. Paciente con Tetralogia de Fallot, donde se observa cianosis en la piel
y labios y rubicundez de las mejillas. B. Paciente con Transposicion de las grandes

arterias, donde se observa cianosis, caries de la primera infancia y gingivitis."®

CONSIDERACIONES DENTALES.
PROFILAXIS ANTIBIOTICA.

Existe un conflicto entre la necesidad de administrar medicamentos
profilacticos para evitar el riesgo de endocarditis bacteriana en pacientes
susceptibles, debido al riesgo de reacciones alérgicas a los antibidticos y el
desarrollo de resistencia bacteriana, que en si misma representa un
problema de salud mundial. Por ello, la AHA publicé en 2007 una Guia para
la prevencion de Endocarditis Bacteriana, la cual modifico y restringio el uso
de medicamentos profilacticos en los pacientes con mayor riesgo al realizar

procedimientos dentales:

Paciente con valvula cardiaca protésica o uso de material protésico
para la reparacion de la valvula.
Antecedentes de endocarditis bacteriana previa.
Si existe cardiopatia congénita:
I. Si el paciente presenta cardiopatia congénita ciandtica no

reparada, incluyendo derivaciones paliativas y conductos.
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Il.  Reparacién completa del defecto cardiaco con material o
dispositivos protésicos, ya sea por cirugia o cateterismo durante
los primeros seis meses después del procedimiento.

[ll.  Reparacion del defecto cardiaco con defecto residual en el
lugar o adyacente al sitio de un parche o proétesis que impida la
endotelizacion.

Paciente receptor de trasplante cardiaco que desarrollan valvulopatia

cardiaca.’%®109

Las indicaciones para el personal de salud en el consultorio dental cuando se
trata de un paciente con susceptibilidad a endocarditis bacteriana deben ir,
en primer lugar, encaminadas a informar y ensefiar las técnicas de higiene
oral, para reducir asi la cantidad de bacterias en la boca, ya que,
probablemente, una buena higiene oral es el factor de riesgo mas importante
para reducir el riesgo de padecer endocarditis bacteriana. La mejor salud oral
se obtendra y mantendra con el cuidado profesional, por lo que se
recomienda el realizar enjuagues con liquidos antisépticos (clorhexidina o
povidona iodada) antes de realizar procedimientos dentales en la consulta,

para reducir la incidencia y la magnitud de la bacteremia.’™

La bacteremia transitoria es frecuente en la manipulacion cotidiana de los

110

dientes y el periodonto ™, pero esta frecuencia varia dependiendo del

procedimiento dental efectuado:
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Frecuencia de la bacteremia transitoria en procedimientos
dentales"

120%

100%

100%

80%

60%

40%

20%

0%

Extraccion Cirugia Raspado y Profilaxis Colocacién de Tratamiento

Dental Periodontal Alisado Dental dique de  de conductos
Radicular goma o cufia

Frecuencia de la bacteremia transitoria en actividades
diarias'!"

68%

Cepillado dentaly ~ Uso de palillos de  Uso de dispositivos Masticar chicle
uso del hilo dental madera de irrigaciéon acuosa

En odontopediatria se realizan varios procedimientos, solo algunos requieren

profilaxis antibacteriana en pacientes susceptibles, como son:

Extracciones.
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Colocacion o reposicion de bandas para ortodoncia.
Anestesia intraligamentaria.

Procedimientos que generen sangrado."*®%

El régimen adecuado de profilaxis antibacteriana para los procedimientos

dentales en pacientes pediatricos es’'%:

Régimen dosis unica de 30 a 60 minutos antes

Situacioén del procedimiento
Agente Dosis (mg/kg)
Oral Amoxicilina 50
Cuando no se tolera la Ar?pllmllna,*cel}‘\a;l\zolll\r}a © 50
via oral ce trlaana (IMo IV)
Cefalexina® 50
Alérgicos a las Clindamicina 20
penicilinas Azitromicina o claritromicina 15
Alérgicos a las Cefazolina o ceftriaxona*®
L 50
penicilinas cuando no | (IM o IV)
se tolera la via oral Clindamicina (IM o V) 20

*Las cefalosporinas no deben utilizarse en pacientes con reacciones de
hipersensibilidad inmediatas (urticaria, angioedema o anafilaxia) a las penicilinas.

Se recomienda que los pacientes que van a someterse a cirugia de
reemplazo de valvula cardiaca que tengan caries deben ser tratados por el
odontélogo con un minimo de 14 dias antes de la intervencion para permitir
la curacion de las mucosas y se sugiere alternan entre la amoxicilina y
clindamicina; los tratamientos dentales programables deben realizarse tres

meses después de la intervencion.'®

La AHA ha recalcado la importancia de la necesidad de la salud bucal en
pacientes con cardiopatia congénita, ya que las caries no tratadas son una
amenaza severa, por lo que se recomienda la revisién y tratamiento dental

previo a la cirugia.'"®
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La Asociacion Dental Mexicana propuso algunas recomendaciones para el
manejo odontologico de los pacientes con riesgo de endocarditis bacteriana,

como son:

Todo paciente con riesgo de endocarditis bacteriana debe visitar
constantemente al odontdlogo y mantener la salud bucal, asi como
prevenir y brindar tratamiento oportuno a las lesiones bucales.

El odontélogo debe motivar al paciente y padres o tutores para llevar
un buen control de placa bacteriana que reduzca el volumen de
microorganismos que puedan ingresar al torrente sanguineo durante
el tratamiento dental.

Los antisépticos bucales deben ser de uso cotidiano, mientras que los
antisépticos mas potentes, como la clorhexidina al 0.12% debe
emplearse una vez a la semana, asi como emplearse enjuagues del
clorhexidina o yodopovidona por dos minutos antes de iniciar cualquier
procedimiento. Se recomienda utilizar antisépticos locales en la zona
de inyeccion de los anestésicos locales y de la zona donde se
realizara algun procedimiento quirurgico.

Cuando se prescribe profilaxis antibidtica, hay que hacer efectivo el
tiempo de trabajo, por lo que se recomienda trabajar por cuadrantes,
dando descansos de dos semanas entre un régimen de
medicamentos y otro para evitar la resistencia bacteriana.

El odontélogo debe vigilar la salud del paciente las dos semanas
posteriores al tratamiento dental, para detectar signos y sintomas que
sugieran endocarditis bacteriana subaguda.

Los pacientes bajo terapia anticoagulante requieren de un Radio
Normalizado Internacional (INR) reciente antes de realizar cualquier
procedimiento quirurgico, incluyendo la administracion parenteral de
medicamentos. El ajuste al tiempo de protrombina debe ser menor a

2.5 en extracciones sencillas o menor a 2 en procedimientos
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quirurgicos mayores, para evitar problemas hemorragicos durante o

después del tratamiento."'*

TRATAMIENTO DENTAL.

La recuperacion del paciente con cardiopatia congénita en el marco

odontoldgico conlleva cinco puntos fundamentales:

Eliminacion de focos infecciosos: la boca es una de las areas mas
contaminadas y con mayor diversidad de microorganismos del cuerpo
humano, por lo que es de suma importancia reducir el riesgo de
infeccion a distancia por patégenos orales en el corazén; ya que no
esta bien definida la eficacia de la profilaxis antibidtica pero si esta
comprobado el valor de la disminucion de los niveles bacterianos en el
torrente sanguineo.

Eliminacion de los focos de dolor: el dolor es un mecanismo de
defensa mediado por neurotransmisores (hidrogenasas, ATP,
serotonina, noradrenalina, bradicina, prostaglandinas, citosinas), que
pueden alterar de forma directa o indirecta la funcién cardiaca, ya que
elevan la tension arterial, la frecuencia cardiaca y la frecuencia
respiratoria.

Buena nutricion: se requiere que el paciente tenga una buena
nutricidon para evitar la muerte durante los tratamientos quirurgicos;
ademas la malnutricién conlleva alteraciones del crecimiento, debido a
un aporte caldrico disminuido asociado al incremento de los
requerimientos de energia.

Eliminacion de la fiebre por infecciéon dental: |a fisiopatologia de la
fiebre promueve la liberacion de mediadores quimicos, pirdgenos
endogenos como las interleucinas (IL1 e IL6), factor de necrosis

tumoral (FNT), interferon y proteina a, lo que produce vasocontriccion,
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vasodilatacién y secrecién de adrenalina que se relaciona con la
funcion cardiaca. Ademas la fiebre causa deshidratacion vy
desequilibrio hemodinamico, que en conjunto con la patologia
subyacente produce fatiga, irritabilidad, letargo e hipernatremia
(elevacion del nivel de sodio en la sangre), que ocasiona diarrea,
sudoracién, natriuresis (excresion de sodio en la orina) e
hipertonicidad muscular, que en casos severos puede ocasionar crisis
convulsivas.

Estética: la percepcion del individuo determina la actitud que toma
con el mundo y sus problemas, sin embargo, en los pacientes
pediatricos la estética juega un papel fundamental en su relaciéon con
los congéneres en la edad escolar, por lo que la pérdida de 6rganos

dentarios puede limitar la relacién del paciente con su entorno.'™

El primer paso en la consulta dental para el paciente con cardiopatia
congénita es la realizacion de la Historia Clinica completa y detallada, donde
se evaluara el tipo de cardiopatia congénita, el estado actual (si ha sido
corregida quirurgicamente o no, que procedimiento se llevd a cabo, uso de
valvulas artificiales o material protésico y tiempo de la cirugia) y realizar la

interconsulta con el médico tratante, es decir, el pediatra y cardiélogo.'"®

La mayoria de los pacientes ya estan diagnosticados y se encuentran bajo
tratamiento, sin embargo, existe la posibilidad de que el paciente no este
diagnosticado, por lo que se debe llevar a cabo una anamnesis y exploracion
fisica para identificar los signos y sintomas, y ante la sospecha, canalizar al
paciente al especialista para la adecuada valoracion y confirmacion de la

presencia de cardiopatia congénita.’®

En pacientes tratados con farmacos anticoagulantes requieren estudios de
laboratorio para verificar el conteo de células sanguineas y valores de

coagulacion (tiempo de trombina, tiempo de tromboplastina y radio
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normalizado internacional), asi como la interconsulta con el médico tratante
para valorar si se requiere suspender el farmaco en el caso de tratamientos
que impliqguen sangrado. En la mayoria de los casos, los farmacos
anticoagulantes se suspenden de 48 a 72 horas antes del tratamiento y se

reanudan después del procedimiento dental.'®

Los pacientes con cardiopatia congénita cianética requieren de oxigeno
suplementario en el caso de ser necesaria su administraciéon durante la

consulta dental.'"®

ANESTESIA GENERAL

El tratamiento del paciente con cardiopatia congénita en el Instituto Nacional

de Pediatria consiste en:

I. Identificaciéon del paciente: interconsulta solicitada por el Servicio de
Cardiologia para la rehabilitacion bucal, o bien, identificaciéon a cargo
del Servicio de Estomatologia cuando proviene de consulta externa de
pediatria.

. Examenes de laboratorio: biometria hematica y tiempos de
sangrado, asi como examenes especificos si el paciente lo requiere.

[ll.  Interconsulta con otros servicios tratantes: en ocasiones se puede
solicitar interconsulta a Neurologia, Endocrinologia, Hematologia, etc.
para obtener el resumen clinico de la evolucion de la enfermedad.

IV. Valoracion preanestésica: el anestesidlogo debe revisar
cuidadosamente el expediente clinico para valorar que el paciente
esté en las mejores condiciones para ser operado.

V. Internamiento: algunos pacientes con cardiopatia congénita requieren
la hospitalizacion antes de la intervencion quirdrgica, para vigilancia y

preparacion antes de la intervenciéon quirdrgica; ademas deben
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permanecer internados 24 horas después del tratamiento de
rehabilitacion bucal para estabilizar los signos vitales y vigilancia.

VI.  Profilaxis antimicrobiana: la AHA establece que los pacientes con
cardiopatia congénita requieren profilaxis antibacteriana, sin embargo,
en la mayoria de los pacientes con procesos infecciosos bucales
establecidos se utiliza antibidtico con fines terapéuticos.

VIl. Rehabilitacion bucal bajo anestesia general: se siguen todos los
parametros de calidad para la atencién del paciente, verificando la
funcionalidad de los aparatos, la capacidad del personal que va a
realizar la intervencion y garantizar la capacidad de afrontar los
eventos adversos.

VIIl. Recuperacidon: se debe vigilar a los pacientes durante el
postoperatorio para verificar que la evolucion del paciente sea lo mas
favorable posible.

IX. Alta: cuando el odontdlogo y el anestesidlogo determinan la mejoria
del paciente, se le da de alta con indicaciones y datos de alarma por

escrito a los padres o tutores.'"’
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CONCLUSIONES.

Desde que los primeros anatomistas en el siglo XVII observaron cardiopatias
congénitas en las disecciones humanas, el conocimiento de su etiologia, y
manifestaciones clinicas ha realizado avances importantes. A pesar de que
hoy en dia no se conoce a ciencia cierta el origen especifico de cada
cardiopatia congénita, se ha logrado identificar diversos genes implicados en
la etiologia, que en conjunto con los factores ambientales a los que se
encuentran expuestas las madres durante la gestacion son factores de riesgo

para la presencia de cardiopatias congénitas.

La descripcidon de la fisiopatologia, manifestaciones clinicas, métodos de
diagnostico y tratamiento de las cardiopatias congénitas mas comunes,
brinda una aproximacién util al Cirujano Dentista en el conocimiento de la
afeccion que puede presentar el paciente, asi como las implicaciones para su

tratamiento, ya sea en el consultorio dental o en el hospital.

Debido a la importancia de la salud bucal en el mantenimiento de la salud
general y minimizar las posibilidades de complicaciones (endocarditis
bacteriana) antes, durante y después de la correccidén quirurgica o paliativa
del defecto congénito, es de suma importancia que el Cirujano Dentista
comprenda su papel como promotor de la salud, asi como seguir las
recomendaciones sugeridas por la Asociacidon Americana del Corazén vy la

Asociacion Dental Mexicana.
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