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DESCRIPCION DE LA
CARDIOPATIA

Se catalogan como defectos de los coji-
nes endocardicos (también denomina-
dos defectos del canal atrioventricular)
los defectos de la septacion auricular
y/o ventricular situados en la zona de
tabique inmediatamente por encima o
por debajo de las valvulas auriculo-
ventriculares y que coexisten con dife-
rentes grados de afectacion de dichas
valvulas.

Los que denominamos como defectos
parciales, consisten en un defecto limi-
tado al septo interauricular (comunica-
cion interauricular del tipo ostium
primum) asociado a diferentes grados
de insuficiencia de las valvulas AV,
mas frecuentemente de la izquierda, de-
bida a la falta de tejido a nivel de la val-
va septal de la mitral (“cleft” o hendidu-
ra mitral).

Los defectos completos (canal atrio-
ventricular comun) combinan un gran
defecto de septacion a nivel auricular y
ventricular (comunicacién interauricular
tipo ostium primum y comunicacion in-
terventricular a nivel del septo membra-
noso de la entrada ventricular) con una
severa anomalia de las valvulas auricu-
lo-ventriculares, consistente en la exis-
tencia de una Vvalvula auriculo-
ventricular comdn (tampoco se ha pro-
ducido la particion del primitivo anillo
auriculo-ventricular) que conecta las
dos auriculas con los dos ventriculos.
Habitualmente, dicha valvula disfuncio-

na con regurgitacion importante hacia
una o ambas auriculas.

En las formas intermedias, o también
Ilamadas transicionales, existe una pe-
quefia fusion de parte de las valvas ante-
rior y posterior de la valvula auriculo-
ventricular comdn a nivel de la zona
alineada con el septo interventricular, de
manera que el canal atrioventricular
queda dividido en un componente “mi-
tral” y “tricuspideo”

INCIDENCIA

Los defectos de cojines endocardicos
representan de un 3-5% de todas las
cardiopatias congénitas. Se estima una
incidencia aproximada de 0,2% entre
1000 recién nacidos vivos? No existe
una clara predisposicion de género,
aungue es una malformacion ligeramen-
te mas frecuente en las mujeres. Los de-
fectos de cojines endocéardicos constitu-
yen la cardiopatia mas frecuente en el
sindrome de Down. ElI 40% de las per-
sonas que padecen un sindrome de
Down tienen cardiopatia un congénita y,
aproximadamente, un 50% de las mis-
mas corresponden a formas de defecto
de cojines endocardicos®*.

PRESENTACION CLINICA,
HISTORIA NATURAL Y METODO
DIAGNOSTICO

Canal atrioventricular comun

La fisiopatologia de esta malformacion
estd caracterizada por la existencia de
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un importante cortocircuito desde cavi-
dades cardiacas izquierdas hacia las de-
rechas a través de los defectos de septa-
cion. A ello se afiade la sobrecarga de
volumen, ocasionada por la regurgita-
cion de la valvula auriculo-ventricular,
que suele ser menos severa en los pa-
cientes con sindrome de Down®. El cor-
tocircuito izquierda—derecha, produce
un aumento del flujo pulmonar e hiper-
tension pulmonar, que interfiere en la
normal caida de la presién y de la resis-
tencia vascular pulmonar que tiene lu-
gar en las primeras semanas de la vida.
A esta edad, por la existencia de esta
hipertension pulmonar, al existir poco
gradiente de presion entre cavidades
cardiacas izquierdas y derechas, el cor-
tocircuito produce escasa turbulencia y
por ello escasa manifestacion semiolo-
gica auscultatoria. Asi, los hallazgos a
la auscultacion de estos nifios son esca-
sos, detectdndose en ocasiones Unica-
mente un suave soplo sistolico produci-
do en la regurgitacion auriculo-
ventricular y/o un ligero soplo sistélico
eyectivo producido por el hiperaflujo a
nivel de la via pulmonar. En los pacien-
tes con sindrome de Down el retraso e
la caida de las resistencias pulmonares
es mucho mas prolongado, incluso en
algunos pacientes no llega a producirse,
por lo que en estos enfermos frecuente-
mente no se auscultan soplos y la Unica
manifestacion semioldgica puede ser
una cianosis intermitente debida a la in-
version del cortocircuito.

La sobrecarga cardiaca producida por el
aumento de volumen debido al cortocir-
cuito y a la regurgitacion valvular, oca-
siona insuficiencia cardiaca que, en los
primeros meses de la vida, se manifiesta
clinicamente por polipnea, disnea, can-
sancio durante las tomas de alimento,
desnutricion y estancamiento de la cur-
va ponderal, con frecuentes infecciones
respiratorias que deterioran todavia mas
el estado y desarrollo de estos enfermos.
En esta fase, la radiografia simple de t6-
rax demuestra una importante cardio-

megalia con aumento del patron vascu-
lar pulmonar.

Si el enfermo sobrevive a estos prime-
ros meses de la vida, el hiperaflujo pul-
monar Yy la hipertension pulmonar ge-
neran lesiones a nivel del arbol vascular
pulmonar que conducen a un réapido y
progresivo desarrollo de la enfermedad
vascular pulmonar, condicionando un
aumento de la resistencia al flujo pul-
monar, que, en cierto modo, frena el hi-
peraflujo pulmonar debido al cortocir-
cuito y se traduce en una ligera y pro-
gresiva mejoria de los signos de insufi-
ciencia cardiaca. Esta mejoria es evi-
dente a partir del afio de edad, cuando,
debido a la enfermedad vascular pul-
monar, la resistencia a la circulacion
pulmonar y las presiones a nivel de arte-
ria pulmonar y ventriculo derecho han
aumentado a valores similares a los sis-
témicos. Generalmente, a esta edad y
debido a la existencia de una enferme-
dad vascular pulmonar establecida, en la
mayoria de los pacientes ya se ha perdi-
do la opcidn de tratamiento quirdrgico y
se empieza una época de relativo buen
estado clinico, pero, conforme van
avanzando los cambios patoldgicos de
la enfermedad vascular pulmonar, la re-
sistencia al flujo pulmonar se incremen-
ta, supera la sistémica e invierte el cor-
tocircuito, convirtiéndose en veno-
arterial, desde cavidades cardiacas dere-
chas hacia las izquierdas, lo que causa
hipoxemia, cianosis y todo el cortejo fi-
siopatolégico del sindrome de Eisen-
menger. A este nivel evolutivo el dete-
rioro de la calidad de vida es importan-
te, convirtiéndose en un lento proceso
de “muerte anunciada” que puede pro-
logarse durante dos o tres décadas.
Aunque el patron electrocardiogréafico
suele ser bastante caracteristico (es tipi-
ca la desviacion hacia cuadrantes supe-
riores e izquierdos del eje de QRS en el
plano frontal), la ecocardiografia Dop-
pler es la que proporciona el diagnostico
anatomico y funcional de la malforma-
cion y, durante los primeros seis meses
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de edad, puede ser una técnica de eva-
luacién diagnostica suficiente para, sin
necesidad de otras técnicas méas invasi-
vas, abordar con garantias la reparacion
quirdrgica de la malformacion. Ante la
sospecha de hipertension pulmonar, so-
bretodo en enfermos mayores del medio
afio de edad, puede estar indicado la
realizacion de un estudio hemodinamico
mediante cateterismo cardiaco, con la
finalidad de evaluar el estado y la rever-
sibilidad de la patologia vascular pul-
monar, ya que, para esta situacion, la
toma de una decision quirdrgica acerta-
da pasa por un cuidadoso estudio de la
cuantia del cortocircuito, las presiones y
resistencias pulmonares y su respuesta
al test de vasodilatacion con drogas va-
sodilatadoras pulmonares de accién ra-
pida. Si se demuestra la reversibilidad
de la hipertension pulmonar, la cirugia,
aunque con mayor riesgo, es la opcion
de preferencia. Ante la existencia de
una patologia vascular pulmonar ya no
reversible, el riesgo quirdrgico es prohi-
bitivo y condiciona ademas un peor
prondstico a largo plazo, por lo que la
reparacion quirurgica no se considera
indicada, quedando como Unica opcién
el tratamiento medico paliativo.

Defectos parciales (comunicacion in-
terauricular tipo ostium primum)

La comunicacion interauricular tipo os-
tium primum es la patologia mas fre-
cuente en los defectos parciales de coji-
nes endocardicos. Como el cortocircuito
solo se produce a nivel auricular y entre
dos camaras de baja presion, su debut
clinico es mas tardio, dependiendo en
gran medida del grado de regurgitacion
a nivel de la valvula mitral. Mas alla del
primer trimestre de vida, suele auscul-
tarse un soplo sistolico de eyeccién
pulmonar, con segundo ruido cardiaco
desdoblado y poco movil, y el soplo re-
gurgitante en punta-axila producido por
la regurgitacion a nivel de la valvula
mitral. El estado clinico es mejor que el

de los pacientes con canal atrioventricu-
lar comun y los signos de insuficiencia
cardiaca aparecen mucho mas tardia-
mente, en gran medida dependiente y en
relacion con el grado de insuficiencia de
la valvula mitral.

La radiografia simple de térax suele
mostrar distintos grados de cardiomega-
lia con aumento de la circulacién pul-
monar y el ECG muestra la tipica des-
viacion del eje de QRS hacia cuadrantes
superiores.

El ecocardiograma bidimensional per-
mite la visualizacion del defecto inter-
auricular, situado en la zona de la crux
cordis, y el Doppler detecta la regurgi-
tacion de la valvula mitral, caracteristi-
camente producida por una hendidura o
“cleft” a nivel de su valva anterior. Di-
cha exploracion es suficiente para abor-
dar el tratamiento quirargico y el catete-
rismo cardiaco debe ser reservado uni-
camente para los casos en los que se
sospecha una enfermedad vascular pul-
monar o la existencia de otras anomalias
asociadas que lo hagan aconsejable.

TRATAMIENTO

Canal atrioventricular comun

La estrategia terapéutica para esta mal-
formacion pasa por un diagndéstico pre-
€Oz que permita su reparacion quirdrgi-
ca en las mejores condiciones clinicas
posibles y antes de que se hayan esta-
blecido los cambios patologicos de la
enfermedad vascular pulmonar, pues la
hipertension pulmonar afiade un impor-
tante riesgo a la reparacion quirurgica y
la existencia de enfermedad vascular es-
tablecida la contraindica. Todos los
cambios patoldgicos que conducen al
establecimiento de una enfermedad vas-
cular pulmonar suelen producirse duran-
te el primer afo de vida, pero en los en-
fermos con sindrome de Down ello sue-
le producirse antes, por lo que el tiempo
ideal para la reparacion de esta malfor-
macion es antes de los primeros 6 meses
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de vida. El tratamiento médico de la in-
suficiencia cardiaca mediante digoxina
y diuréticos ayuda a evitar el deterioro
clinico de estos pacientes y permite
abordar el tratamiento quirdrgico en la
mejor situacion clinica posible.

La reparacion quirargica de la malfor-
macion debe hacerse precozmente®’® y
consiste en el cierre de los defectos de
septacion y la confeccion, a expensas
del tejido disponible de la valvula auri-
culo-ventricular comdn, de dos valvulas
auriculo-ventriculares  independientes
que permitan una correcta conexién de
cada auricula con su correspondiente
ventriculo y un funcionamiento valvular
adecuado. El ecocardiograma-Doppler
transesofagico realizado durante la in-
tervencion es de gran ayuda para la con-
secucion de un correcto funcionamiento
valvular’.

En los pacientes que presentan un im-
portante deterioro clinico, con muy mal
estado nutricional y /o con importante
hipertensién pulmonar, en los que la ci-
rugia reparadora se considera de alto
riesgo, se puede considerar como op-
cion terapéutica quirdrgica una cirugia
paliativa, consistente en el cerclaje
(banding) de la arteria pulmonar, con la
finalidad de disminuir el cortocircuito y
con ello mejorar la situacion clinica y
evitar el desarrollo y progresion de la
enfermedad vascular pulmonar. Tan
pronto como sea posible, una vez alcan-
zada la estabilidad clinica, debe proce-
derse al ““debanding” y a la reparacion
quirtrgica de la cardiopatia®.

Merece citarse lo que denominamos ca-
nal atrioventricular comun con disba-
lance ventricular. En esta grave pato-
logia, ademas de las malformaciones
descritas para el canal atrioventricular
comun, uno de los dos ventriculos es
hipoplasico, mientras el otro recibe la
mayor parte del flujo de la valvula auri-
culoventricular comdn. La despropor-
cion puede ser tan importante que impo-
sibilite la septacion quirdrgica, de modo
que la Unica opcidn terapéutica posible

pasa por las técnicas de reparacion uni-
ventricular. En estos casos también se
precisa de la realizacion precoz de un
banding de la arteria pulmonar, a fin de
evitar el hiperaflujo y preservar dafios
en la vasculatura pulmonar. Posterior-
mente, a partir de los 3-4 meses de
edad, debe realizarse una anastomosis
cavo-pulmonar parcial (Glenn bidirec-
cional), para, en un tercer tiempo, ser
completada por una derivacién cavo
pulmonar total. En estos pacientes con
indicacion de reparacion por técnica
univentricular, es obligado practicar es-
tudio hemodindmico mediante catete-
rismo cardiaco, con la finalidad de estu-
diar la anatomia, la presion y la resis-
tencia del arbol vascular pulmonar, an-
tes de la realizacion de las anastomosis
cavo-pulmonares.  Algunos pacientes
con predominio del ventriculo izquierdo
y disbalance ventricular no tan impor-
tante son susceptibles de ser operados
con la reparacién convencional a la que
se afiade un Glennn bidireccional (“re-
paracion uno y medio ventricular”). En
cualquier caso, la estrategia terapéutica
para estos pacientes debe ser individua-
lizada, por lo que es dificil su protocoli-
zacion.

Defectos parciales (comunicacion in-
terauricular tipo ostium primum)

El tratamiento quirdrgico debe realizar-
se durante la edad pediatrica y consiste
en el cierre del defecto septal y de la
hendidura mitral, aunque en ocasiones
se precisa de anuloplastia para corregir
fugas localizadas a nivel de la coapta-
cién valvular. Sus resultados son bue-
nos, aunque frecuentemente no se con-
siga una perfecta estanqueidad de la
valvula mitral.

PRONOSTICO Y
SUPERVIVENCIA A LARGO
PLAZO

Canal atrioventricular comun
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En ausencia de tratamiento quirdrgico,
estos pacientes tienen alta probabilidad
de morir durante el primer afio de edad
debido a insuficiencia cardiaca y a sus
complicaciones (malnutricion, infeccio-
nes respiratorias, etc.). Si superan el
primer afio de edad, el establecimiento
de una enfermedad vascular les permite
alargar su vida hasta la segunda tercera
década, sufriendo todas las consecuen-
cias del sindrome de Eisenmenger.

La mortalidad atribuible a la reparacién
quirdrgica depende de la anatomia de la
malformacion, del estado clinico del en-
fermo y del grado de hipertension pul-
monar, siendo en la mayoria de series
inferior a un 10%°'%**, Los resultados a
medio-largo plazo son buenos, depen-
diendo en gran medida del grado de
competencia que se haya podido conse-
guir en el funcionamiento de las valvu-
las auriculo-ventriculares. Aproxima-
damente entre un 5-10% de los pacien-
tes requieren a largo plazo revision qui-
rargica o remplazo valvular por disfun-
cion de la valvula AV izquierda. Otras
complicaciones menos frecuentes des-
critas en el seguimiento de estos pacien-
tes son: endocarditis, bloqueo AV,
arritmias auriculares y ventriculares y
estenosis subadrtica (esta Gltima, sobre-
todo en los pacientes que requirieron
remplazo de la valvula AV)> 413,

Los resultados de la estrategia quirurgi-
ca para los pacientes con disbalance
ventricular también dependeran del gra-
do de competencia de la valvula auricu-
loventricular, aunque la evolucion a lar-
go plazo de las técnicas de reparacion
univentricular es todavia una incognita.

Defectos parciales (comunicacion in-
terauricular tipo ostium primum)

La mortalidad quirargica es inferior a
un 5% y las complicaciones a largo pla-
zo son las mismas que las descritas para
el canal atrioventricular comun, siendo
también las mas frecuentes las deriva-
das del funcionalismo de la valvula mi-

tral. La supervivencia a los 20 afios de
la intervencién es superior a un
95%5,12,13

REVISIONES Y CONTROLES
CARDIOLOGICOS

Pacientes no operados

El diagndstico se suele realizar dentro
del primer mes de vida en los defectos
completos y mas tardiamente en los de-
fectos parciales. ElI motivo de consulta
cardiologica suele ser: el hallazgo de
soplo, la existencia de signos de insufi-
ciencia cardiaca o el padecer un sin-
drome de Down.

La evaluacion cardiologica debe incluir
obligatoriamente un estudio ECO-
Doppler ya que es la exploracion que
proporciona el diagnostico, permite una
buena definicion de las distintas varian-
tes anatomicas y el descarte de malfor-
maciones asociadas. Durante los prime-
ros 6 meses de edad, el ECO-Doppler es
una técnica de evaluacion diagnostica
suficiente para, sin necesidad de otras
técnicas mas invasivas, abordar con ga-
rantias la reparacion quirdrgica de la
malformacion®. Ante la sospecha de hi-
pertension pulmonar, sobretodo en en-
fermos mayores del medio afio de edad,
puede estar indicado la realizacion de
un estudio hemodinamico mediante ca-
teterismo cardiaco, con la finalidad de
evaluar el estado y la reversibilidad de
la patologia vascular pulmonar.

En caso de insuficiencia cardiaca debe
establecerse tratamiento con digoxina y
diuréticos a fin de optimizar la situacion
clinica.

A fin de evitar el desarrollo de enfer-
medad vascular pulmonar, la reparacion
quirdrgica debe programarse antes de
los seis meses de edad, sobretodo en los
pacientes con sindrome de Down, dada
su especial predisposicion al desarrollo
de enfermedad vascular pulmonar.



Protocolos Diagnosticos y Terapéuticos en Cardiologia Pediatrica

Capitulo 6

La solucion paliativa mediante banding
de la arteria pulmonar sélo esta indicada
en los pacientes que presentan un im-
portante deterioro clinico, con muy mal
estado nutricional y /o con importante
hipertensién pulmonar y, tan pronto
como sea posible, una vez alcanzada la
estabilidad clinica, debe procederse al
“debanding” vy a la reparacion quirdrgi-
ca de la cardiopatfa®.

Pacientes operados

Debe realizarse una evaluacion postope-
ratoria antes del alta hospitalaria. La va-
loracion debe incluir:
-Eco-Doppler para evaluacion de la
bondad de la reparacion: investigar
funcionalidad de valvulas AV, corto-
circuitos residuales, posibilidad de
derrame pericardico, etc.
-ECG para confirmar funcién sinusal
y conduccion AV
-Rx simple de térax evaluando espa-
cio pleural y posibles condensaciones
pulmonares.
Los controles de seguimiento se esta-
bleceran de acuerdo con la existencia o
no de lesiones residuales y su gravedad.

Pacientes sin lesiones residuales:

Tras un control realizado aproximada-
mente a los 6 meses de la intervencion
se seguiran controles anuales con ECG
y ECO, estudiando especialmente el
mantenimiento de ritmo sinusal, la con-
duccién AV, la existencia de arritmias,
la funcionalidad de las valvulas AV vy el
posible desarrollo de estenosis subaorti-

ca®®?,

Pacientes con lesiones residuales:

La maés frecuente es la insuficiencia de
la valvula mitral y en cada caso las le-
siones residuales deben individualizarse
aconsejandose controles semestrales®.
La evaluacion por eco Doppler es obli-
gada y la reintervencion sobre la valvula

mitral se planteard segun el grado fun-
cional, la severidad de la insuficiencia y
la repercusion sobre la auricula izquier-
da, ventriculo izquierdo y presion de ar-
teria pulmonar.

REVISIONES Y
PEDIATRICOS

CONTROLES

Pacientes no operados

Todo recién nacido o lactante se debe
enviar al cardiélogo tan pronto se detec-
te cualquier signo o sintoma que haga
sospechar la existencia de cardiopatia.
Todo recién nacido con sindrome de
Down, dada la alta incidencia de car-
diopatia, su pobreza semioldgica y la al-
ta tendencia al desarrollo precoz de en-
fermedad vascular pulmonar, debe ser
enviado al cardidlogo para un estudio
que incluya la evaluacién con ECO-
Doppler. Una vez realizado el diagnos-
tico de cardiopatia el objetivo de los
controles pediatricos sera:

Pacientes con defecto atrioventricular
completo:

Todos los controles necesarios para
mantener el mas Optimo estado nutri-
cional; cumplimiento de todo el calen-
dario vacunal, incluyendo vacunacion
antineumocacica y prevencion de infec-
cién por virus sincitial respiratorio; se-
guimiento de la evolucion y tratamiento
de la insuficiencia cardiaca; medidas de
prevencion de infecciones respiratorias
y pronto tratamiento de las mismas.

Pacientes con CIA tipo ostium pri-
mum:

Se deben aplicar todo lo recomendado
en “pacientes con defecto atrioventricu-
lar completo”, si bien la situacién clini-
ca de los pacientes no reviste la grave-
dad de los que padecen la forma com-
pleta del defecto.
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En todos es necesario realizar profilaxis
frente a endocarditis bacteriana en caso
de infeccion o existencia de focos po-
tencialmente sépticos.

Pacientes operados

Inmediatamente después de la interven-
cion, se requerird un control pediatrico
fundamentalmente para detectar com-
plicaciones (sindrome postpericardio-
tomia, herida esternal, etc.), seguimien-
to de tratamiento, etc. hasta la progresi-
va reincorporaciéon al régimen normal
para su edad. Posteriormente, aunque
todos los pacientes requieren control
cardiolégico de por vida, los pacientes
operados sin defectos residuales necesi-
tan los controles pediatricos habituales
para su edad. Los pacientes con defec-
tos residuales se deben individualizar de
acuerdo con el Cardidlogo.

Como regla general, la profilaxis frente
a endocarditis debe ser mantenida de
por vida, excepto para aquellos pacien-
tes sin ninguna alteracion hemodinami-
ca residual’.

Las restricciones al ejercicio se aplica-
ran solo a los pacientes con defectos re-
siduales significativos o con defectos de
nueva aparicion (fundamentalmente es-
tenosis subaortica) o en aquellos que se
detecten arritmias inducidas por ejerci-

cio®.
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