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El uso apropiado de las técnicas de diagndstico y de
tratamiento es muy importante para asegurar una tera-
péutica Optima y efectiva de los pacientes cardioldgicos,
asi como para conseguir una relacion coste-beneficio ade-
cuada.

Las guias de practica clinica intentan cumplir ese co-
metido, pero son dificiles de establecer en cardiologia pe-
diatrica, a pesar de los casi 50 afios de experiencia en
este campo.

Gracias a la mejora de las técnicas diagnésticas y los
mejores resultados en el tratamiento de las cardiopatias
congénitas en el recién nacido, un grupo importante de
pacientes pueden beneficiarse de estas guias.

Se han intentado establecer protocolos en algunas de
ellas y, si no ha sido posible, se han efectuado analisis
descriptivos y de actuacion.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Edad pedia-
trica. Diagndstico. Tratamiento. Guias.
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for the Evaluation and Management of the Most
Frequent Congenital Heart Diseases

The use of diagnostic and therapeutic techniques is
very important to ensure optimum, effective treatment in
patients with heart disease to thereby obtain an adequate
cost-benefit relationship.

The aim of establishing guidelines for the evaluation
and management is to achieve this relationship, but these
guidelines are difficult to establish in pediatric cardiology
despite 50 years of experience in this field.

At present a large group of patients may benefit from
these guidelines due to the improvement in the diagnostic
techniques and better treatment results in congenital he-
art disease in the newborn.

Protocols have been established in some groups and in
others in which this is not possible, descriptive analysis
and therapeutic schedules have been determined.
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(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 67-82)

INTRODUCCION

Dada la imposibilidad de referirse a todas y cada
una de las enfermedades cardiacas que constituyen la
actividad de la cardiologia pedidtrica, en esta guia se
ha intentado alcanzar una buena representacion. Se
han establecido grupos y subgrupos dependiendo de
sus peculiaridades anatémicas, fisioldgicas, su historia
natural y el resultado del tratamiento médico, interven-
cionista o quirdrgico si pudiese ser efectuado.

El manejo inicial se representa como tiempo = 0
(t =0) y, si se ha producido alguna actuacién terapéu-
tica, como correccion = 0 (¢ = 0). Los controles peri6-
dicos se representan tras el manejo o correccién inicial
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como ndmero n, seguido de la cifra de semanas, meses
o afios en las que deben realizarse.

Las indicaciones para el diagnéstico y procedimien-
tos terapéuticos que se han usado se basan en la «<ACC/
AHA guidelines for the management of patients with
valvular heart disease»'.

Se considera clase I: la historia clinica orientada ha-
cia la sintomatologia cardioldgica del nifio, cualquiera
que sea su edad; la exploracién cardioldgica completa
incluyendo la toma de la presion arterial que, en la sos-
pecha de coartacién de aorta, se ampliard a los cuatro
miembros; la profilaxis antiendocarditis (se especifica-
rd si en algunas cardiopatias no fuese necesaria), y el
eco-Doppler, aunque esta exploracion se remarcara en
todas las cardiopatias por su importancia primordial.

Algunas enfermedades incluidas en este articulo no
es posible protocolizarlas al maximo, de modo que se
ha optado por describirlas, aplicar normas flexibles e
intentar dar unas pautas précticas. En algunos casos se
han realizado algoritmos diagndstico-terapéuticos.
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ESTENOSIS VALVULAR PULMONAR

Referida exclusivamente a la estenosis pulmonar
valvular aislada (tipica y displésica). Se excluyen las
estenosis localizadas en el area subvalvular (infundi-
bular o intraventricular) y las supravalvulares (tronco o
ramas) o si coexisten lesiones asociadas.

La estenosis pulmonar valvular se considera leve
cuando el gradiente maximo por eco-Doppler es igual
o inferior a 30 mmHg; moderada, entre 30 y 80 mmHg,
y severa si supera los 80 mmHg.

Se establecen los siguientes apartados:

1. Grupo A. Estenosis pulmonar valvular severa.

2. Grupo B. Estenosis pulmonar valvular moderada.

3. Grupo C. Estenosis pulmonar valvular leve.

4. Grupo D. Estenosis pulmonar valvular sometida a
valvuloplastia pulmonar o valvulotomia quirdrgica.

— Subgrupo D1. Efectiva.

— Subgrupo D2. Inefectiva.

Grupo A. Estenosis pulmonar valvular severa

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Valvuloplastia pulmonar
percutdnea. Prostaglandinas (PGE-1) en neonatos.

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG. Profilaxis
antiendocarditis.

— Clase IIb: valvulotomia quirdrgica (puede estar in-
dicada, junto con la ampliacién con parche, en las val-
vulas displésicas).

— Clase III: cateterismo cardiaco diagndstico.

La valvuloplastia pulmonar estd indicada a todas las
edades como primera eleccién terapéutica. La seguri-
dad y eficacia de esta técnica han sido confirmadas por
numerosos estudios?.

No hay unanimidad respecto a si estos pacientes
precisan profilaxis antiendocarditis, aunque si parece
justificada después de una valvuloplastia®. La endocar-
ditis es infrecuente, con una incidencia de 0,94 por
10.000 pacientes y afio'.

Grupo B. Estenosis pulmonar
valvular moderada

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG. Profilaxis
antiendocarditis. Valvuloplastia pulmonar.

— Clase IIb: valvulotomia quirdrgica (mismo criterio
que en las displésicas del grupo A).

— Clase III: cateterismo cardiaco diagndstico.

Se considera indicada la valvuloplastia pulmonar y,
por tanto, seria clase I si el gradiente es igual o supe-
rior de 50 mmHg en pacientes mayores de 2 afios*.
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Seguimiento t = 0 + nl afio + n3 afios:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: profilaxis antiendocarditis. Valvuloplas-
tia percutdnea. ECG.

— Clase IIb: radiografia de térax. Valvulotomia qui-
rirgica (mismo criterio que displasicas del grupo A).

Clase III: cateterismo cardiaco diagnéstico.

La posibilidad de progresion del gradiente por enci-
ma de 40 mmHg sucede en el 14% de los pacientes. Es
mayor en los nifios menores de 4 afios y mds frecuente
cuando el gradiente oscild entre 26 y 39 mmHg, que
cuando fue inferior a 25 mmHg?.

En los adolescentes asintomdticos con un gradiente
de 40 a 49 mmHg, la valvuloplastia serd clase Ila y, si
se encuentra entre 30 y 39 mmHg, serd clase IIb'.

Grupo C. Estenosis valvular pulmonar leve

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: profilaxis antiendocarditis. ECG.

— Clase IIb: radiografia de torax.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Valvuloplastia pul-
monar. Valvulotomia quirtrgica.

Seguimiento t = 0 + nl afio + n3 arfios, hasta los
4 afios; después, n5 afios:

Clase I: eco-Doppler.

Clase Ila: profilaxis antiendocarditis. ECG.

Clase IIb: radiografia de térax.

Clase III: cateterismo cardiaco. Valvuloplastia pul-
monar. Valvulotomia quirdrgica.

A 25 afos de seguimiento, el 96,1% de los pacientes
con gradiente inicial inferior a 25 mmHg estaban li-
bres de tratamiento’. El gradiente no progresa por en-
cima de los 12 afios de edad®.

Si en la evolucién el gradiente sobrepasa los 30
mmHg, el paciente pasaria al protocolo del grupo B.

Grupo D. Estenosis valvular pulmonar
sometida a valvuloplastia pulmonar
o valvulotomia quirurgica

Subgrupo D1. Efectiva

Correccién t = 0. Posprocedimiento superado. Val-
vuloplastia o valvulotomia quirtdrgica efectivas (gra-
diente por eco-Doppler inferior a 25 mmHg e insufi-
ciencia pulmonar leve).

Seguimiento t = 0 + n6 meses en neonatos y lactan-
tes; t = 0 + nl afio en los restantes

— Clase I: eco-Doppler. Profilaxis antiendocarditis. ECG.

— Clase IIb: radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Valvuloplastia pul-
monar. Valvulotomia quirdrgica.
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Los resultados de la cirugia y, probablemente, de la
valvuloplastia pulmonar son excelentes. Solamente el
4% de los pacientes precisaron un segundo procedi-
miento en un seguimiento de 15 afios*®”.

Subgrupo D2. Inefectiva

Correccion t = 0. Valvuloplastia o valvulotomia qui-
rurgica ineficaz (gradiente residual mayor de 30
mmHg y/o insuficiencia pulmonar de moderada a se-
vera). El seguimiento y tratamiento de la insuficiencia
pulmonar salen de estos protocolos.

Los pacientes seguirdn los controles de los grupos A
y B, a los que se afiadird como clase I la profilaxis an-
tiendocarditis. Si la revalvuloplastia correcta no es efec-
tiva, la valvulotomia quirdrgica, con o sin ampliacién
del tracto de salida del ventriculo derecho, sera clase I.

ESTENOSIS VALVULAR AORTICA

La estenosis valvular adrtica se considera leve cuan-
do el gradiente transvalvular adrtico mdximo pico por
eco-Doppler es menor de 40 mmHg; moderada cuando
dicho gradiente oscila entre 40 y 75 mmHg y severa
cuando es mayor de 75 mmHg y siempre que se man-
tenga el gasto cardiaco. En los neonatos con bajo gas-
to, el gradiente no es criterio de severidad.

Se establecen los siguientes apartados:

1. Grupo A. Estenosis valvular adrtica severa.

2. Grupo B. Estenosis valvular aértica moderada.

3. Grupo C. Estenosis valvular adrtica leve.

4. Grupo D. Estenosis valvular adrtica sometida a
valvuloplastia adrtica o valvulotomia quirtrgica.

— Subgrupo D1. Efectiva.

— Subgrupo D2. Inefectiva.

Grupo A. Estenosis valvular adrtica severa

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. ECG. Ejercicio fisico limita-
do. Valvuloplastia percutdnea. En neonatos: PGE-1,
perfusion de inotrépicos y ventilacién mecénica.

— Clase IIb: radiografia de térax. Valvulotomia qui-
rurgica. Operacién de Ross.

— Clase III: cateterismo cardiaco diagndstico. Préte-
sis valvular.

La valvuloplastia percutdnea es el procedimiento de
eleccidn, y los resultados son satisfactorios, con una
reduccion de gradiente de aproximadamente el 60%3.

En los menores de 10 afos la estenosis severa se
acompafia de manifestaciones electrocardiograficas®'°.

Debe evitarse la implantacion de prdtesis valvular
por la necesidad de anticoagulacion y de reinterven-
cidn para sustitucidn por crecimiento de los nifios.

La operacién de Ross abre nuevas perspectivas!!.
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Grupo B. Estenosis valvular aértica moderada

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. ECG. Ejercicio fisico limitado.

— Clase Ila: ergometria. Radiografia de tdrax.

— Clase IIb: Holter.

— Clase III: cateterismo cardiaco diagndstico. Valvu-
loplastia percutdnea. Valvulotomia quirtrgica. Opera-
cién de Ross.

Seguimiento t = 0 + n6 meses + nl ario:

Se usardn los mismos criterios que en el diagndstico
inicial. Si el gradiente llega a ser severo, se entraria en
los criterios del grupo A.

La ergometria y, eventualmente, el Holter, se reali-
zardn cada 2 afios. La ergometria estd contraindicada
en todos los pacientes sintomaticos (sincope, disnea o
angina). Una respuesta inadecuada (hipotensién) indi-
caria tratamiento como grupo A.

La probabilidad de supervivencia en este grupo es
del 81% a los 25 afios. El 40% de los pacientes preci-
san tratamiento quirdrgico o valvuloplastia'®.

Estos nifios pueden efectuar deportes de bajo com-
ponente estitico y dindmico, no competitivos, con
ECG basal normal y ergometria negativa. Dada la pro-
gresividad de la lesion, se debe orientar a actividades
que no sean deportivas.

Grupo C. Estenosis valvular aértica leve

Manejo inicial t = 0 y seguimiento t = 0 + n2 afios:

— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase Ila: ergometria. Sin restriccion de la activi-
dad fisica.

— Clase IIb: radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco diagndstico. Val-
vuloplastia. Valvulotomia quirdrgica. Operacién de
Ross.

La progresion de la estenosis es de 18 a 27 mmHg
cada década. El 20% de los pacientes continuardn con
una estenosis leve al cabo de 30 afios, y un 20% preci-
sard actuacion sobre la valvula. La probabilidad de su-
pervivencia es del 92% a los 25 afios.

La posibilidad de muerte sibita es de 1,1 por 1.000
pacientes y afio, de ahi que pueda recomendarse una
actividad fisica normal.

Grupo D. Estenosis valvular aértica
sometida a valvuloplastia aértica
o valvulotomia quirurgica

Subgrupo D1. Efectiva
Correccioén t = 0. Posprocedimiento superado. Gra-

diente residual igual o inferior a 40 mmHg. Insuficien-
cia adrtica leve.
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Seguimiento t = 0 + nl afio + n2 afos:

— Clase I: eco-Doppler. Actividad fisica limitada.
ECG.

— Clase Ila: ergometria.

— Clase IIb: radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco diagndstico.

La reestenosis llega al 50% de los casos, siendo en ni-
flos mayores y adolescentes del 15 al 30%, con progresion
de 10 mmHg anual del gradiente residual. Casi el 40% re-
quiere una segunda intervencion o revalvuloplastia'®.

La posibilidad de muerte sibita es de 3,1 por 1.000 pa-
cientes y afo.

Subgrupo D2. Inefectiva

Correccién t = 0. Posprocedimiento superado. Gra-
diente superior a 40 mmHg. Insuficiencia adrtica de
moderada a severa.

Seguimiento similar a los grupos A y B.

Si la estenosis residual es severa y no hay insuficien-
cia adrtica significativa, la valvuloplastia serd clase I y
la valvulotomia quirdrgica clase IIb. Si hay estenosis e
insuficiencia adrtica severas, la intervencién de Ross
serd clase Ila y la protesis valvular serd clase IIb'!.

COARTACION DE AORTA

Es una obstruccion en el istmo adrtico distal a la salida
de la arteria subclavia izquierda, normalmente en la zona
en la que el ductus arterioso se une a la aorta descenden-
te. No se tratard de la coartacion asociada a otras malfor-
maciones significativas. La coartacidn adrtica del neonato
ha sido tratada en el apartado referido al recién nacido.

Consideramos:

1. Grupo A. Coartacidn adrtica.

2. Grupo B. Coartacién adrtica intervenida quirtrgi-
camente o sometida a angioplastia transluminal.

— Subgrupo C1. Efectiva.

— Subgrupo C2. Inefectiva.

Grupo A. Coartacion aodrtica

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Cirugia.

— Clase Ila: ECG. Resonancia nuclear magnética.

— Clase IIb: radiografia de térax. Tomografia axial
computarizada (TAC) helicoidal. Holter de presion ar-
terial. Angioplastia primaria.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Angiografia.

La angioplastia de la coartacién de aorta nativa es
motivo de controversia, pues con frecuencia se produ-
cen aneurismas (2-20%) y recoartaciones (31%) a me-
dio plazo'>!4, Algunos grupos la indican incluso en el
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periodo neonatal como primer procedimiento'®. Exis-
ten factores que pueden ser determinantes de los malos
resultados de la dilatacién, relacionados con los dia-
metros del istmo adrtico y del segmento coartado'.

El cateterismo cardiaco y la angiografia se indican
para valorar la circulacion colateral o cuando existen
dudas diagndsticas por otras técnicas de imagen.

Grupo B. Coartacién adrtica intervenida
quirurgicamente o sometida a angioplastia

Subgrupo B1. Efectiva

Correccién t = 0. Posprocedimiento superado. Gra-
diente transzona quirtirgica por eco-Doppler menor de
36 mmHg sin extension diastélica, normalidad tensio-
nal. Angioplastia efectiva con gradiente residual me-
nor de 36 mmHg sin extension diastdlica, normalidad
tensional y sin sospecha de aneurisma.

Seguimiento t = 0 + n6 meses + nl aiio + n3 anos:

— Clase I: eco-Doppler. Radiografia de torax.

— Clase I1a: ECG. Ergometria. Holter de presion.

—Clase IIb: TAC helicoidal. Resonancia nuclear
magnética.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Angiografia.

La radiografia de torax sirve como deteccion inicial
de aneurisma y debe efectuarse, al menos, en la prime-
ra revision.

La resonancia nuclear magnética debe efectuarse al-
guna vez en el seguimiento, a largo plazo.

Estos pacientes deben seguir siendo controlados, a
pesar de que la supervivencia a los 44 afios de la inter-
vencién quirdrgica es del 97%. Si la cirugia se practica
antes de los 10 afios de edad, la posibilidad de recoar-
tacion oscila entre el 11 y el 20%, que es mayor en
menores de 2 afios (estos datos corresponden a resulta-
dos quirtrgicos de series amplias del inicio de esta te-
rapéutica e indudablemente han sido mejorados).

Subgrupo B2. Inefectiva

Correccién t = 0. Posprocedimiento superado. Pa-
ciente recoartado (gradiente mayor de 36 mm/Hg con
extension diastélica). Hipertension.

— Clase I: eco-Doppler. Radiografia de térax. Angio-
plastia en paciente operado. Cirugia en paciente some-
tido a angioplastia.

— Clase Ila: ECG.

— Clase IIb: resonancia nuclear magnética. TAC he-
licoidal. Holter de presion. Stent.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Angiografia.

Se debe valorar el momento mds adecuado para la
angioplastia en los pacientes operados, nunca antes de
los 3 meses poscirugia y a partir de los 2 afios de vida'>.
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En los adolescentes la colocacidén de un sfent en la
zona recoartada, una vez que la aorta ha alcanzado su
diametro definitivo, puede ser una buena alternativa te-
rapéutica'®.

COMUNICACION INTERAURICULAR

Referida a los defectos septales interauriculares tipo
comunicacion interauricular, ostium secundum.

Las recomendaciones se refieren a grupos especifi-
cos, derivados de la historia natural de la enfermedad.

1. Grupo A. Pacientes menores de 18 meses de edad.

2. Grupo B. Pacientes mayores de 18 meses de edad.

— Subgrupo B1. Comunicacién interauricular igual o
mayor de 8§ mm.

— Subgrupo B2. Comunicacién interauricular menor
de 8 mm.

3. Grupo C. Pacientes con la comunicacién operada
o cerrada con dispositivo intravascular.

— Subgrupo C1. Comunicacién interauricular operada.

— Subgrupo C2. Comunicacién interauricular cerra-
da con dispositivo intravascular.

La divisién por edad estd en funcién de la tendencia
a la disminucién del tamafio de las comunicaciones
tipo ostium secundum en los primeros 18 meses de
edad. Una reduccidn posterior es poco probable, espe-
cialmente en las grandes.

La oclusién con dispositivos intravasculares es un
procedimiento de plena actualidad y que ha superado
la fase de experimentacion clinica!’.

Grupo A. Pacientes menores de 18 meses
de edad

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. ECG. Radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Profilaxis antien-
docarditis. Cierre.

Si existe sospecha de lesiones asociadas y/o insufi-
ciencia cardiaca, se considerardn fuera de protocolo.

Seguimiento t = 0 + n6 meses:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase IIb: radiografia de térax.
— Clase III: cateterismo cardiaco.

Grupo B. Pacientes mayores de 18 meses
de edad

Subgrupo B1
Defecto igual o mayor de 8 mm. Movimiento septal

ventricular anormal. Presion ventricular derecha igual
o superior a 35 mmHg.
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Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Cierre quirdrgico (a partir de
los 2 afos).

— Clase IIa: eco transesofédgico. Cierre con dispositi-
vo intravascular.

— Clase IIb: radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

Tras el cierre de la comunicacién el paciente pasa a
grupo C.

Subgrupo B2

Comunicacion interauricular menor de 8 mm. No
existe movimiento septal ventricular anormal. Presion
ventricular derecha inferior a 35 mmHg'®.

Seguimiento t = 0 + nl aiio:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: radiografia de térax.

— Clase IIb: ECG. Cuantificacion del QP/QS con
is6topos.

Clase III: cateterismo cardiaco. Profilaxis antiendo-
carditis.

Si se comprueba movimiento septal anormal o pre-
sién ventricular derecha igual o mayor de 35 mmHg,
la indicacion de cierre sera clase 1.

Grupo C. Pacientes con la comunicacion
interauricular operada o cerrada
con dispositivo intravascular

Subgrupo C1

Comunicacion interauricular operada
Correccion t = 0. Postoperatorio resuelto y cierre
comprobado por eco-Doppler.

Seguimiento t = 0 + nl aiio + n5 aiios:

— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase IIb: Holter. Alta definitiva a n5 afos.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Profilaxis antien-
docarditis.

Subgrupo C2. Comunicacion interauricular
cerrada con dispositivo intravascular

Correccion t = 0. Posprocedimiento resuelto y cierre
comprobado por eco-Doppler

Seguimiento t = 0 + n6 meses +nl ario:

— Clase I: eco-Doppler. ECG. Aspirina a dosis antia-
gregante durante 6 meses. Radiograffa de térax a los 6
meses y profilaxis antiendocarditis durante ese mismo
tiempo.

— Clase IIb: Holter.

— Clase III: cateterismo cardiaco.
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Si hay trastornos del ritmo, saldrian de protocolo.

Si en la comunicacién interauricular operada se
comprueba shunt residual, pasaria a t = 0 del grupo B.

En la comunicacion cerrada con dispositivo, si se com-
prueba shunt residual significativo, serd clase I la reti-
rada del dispositivo y cierre quirdrgico.

DUCTUS ARTERIOSO PERMEABLE

Nos referimos a los casos de persistencia del con-
ducto arterioso fuera del periodo neonatal y sin lesio-
nes significativas asociadas.

Grupo A. Ductus arterioso permeable

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Cierre con dispositivo intra-
vascular. Cierre quirtrgico.

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG.

— Clase IIb: cierre por toracoscopia.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

La eleccién del cierre quirdrgico o con dispositivo
intravascular dependerd de los datos anatémicos indi-
cados por el eco-Doppler".

No entran en este protocolo los ductus silentes, que
deben ser considerados no patolégicos.

Grupo B. Ductus arterioso cerrado
quirurgicamente o con dispositivo
intravascular

Correccion t = 0. Posprocedimiento resuelto. No
existe shunt residual por eco-Doppler.

Seguimiento t = 0 + n6 meses:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: radiografia de térax (si hay dispositivo
implantado).

— Clase III: cateterismo cardiaco.

En los casos quirdrgicos, si no existe shunt residual,
debe darse el alta definitiva. Los cortocircuitos resi-
duales con esta terapéutica no tienden al cierre, por lo
que los pacientes regresan al grupo A.

Es posible el cierre tardio completo tras existir cor-
tocircuito residual después del cierre con dispositivo.
Puede suceder hasta 2 afios después; si no ocurre, se
regresaria al grupo A. Estos pacientes pueden ser da-
dos de alta a los 5 afios del cierre.

COMUNICACION INTERVENTRICULAR

Excluimos las comunicaciones interventriculares
miultiples y las que se acompafian de lesiones asociadas.
Constituyen el 20% de todos los pacientes con cardio-
patia congénita®.
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La historia natural de la enfermedad establece tres
grupos?!:

1. Grupo A. Comunicacién interventricular pequefia,
con presiones normales en cavidades derechas.

2. Grupo B. Comunicacién interventricular amplia
con presiones anormales en las cavidades derechas.

— Subgrupo B1. Presion en el ventriculo derecho in-
ferior a la del izquierdo.

— Subgrupo B2. Presién en ventriculo derecho igual
a la del izquierdo.

3. Grupo C. Comunicacién interventricular operada.

— Subgrupo C1. Sin cortocircuito residual.

— Subgrupo C2. Con cortocircuito residual.

Grupo A. Comunicacion interventricular
pequeiia con presiones nhormales
en las cavidades derechas

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG.
— Clase III: cateterismo cardiaco.

Si edad menor de 2 afos, seguimiento t = 0 + n6
meses; si edad mayor de 2 afos, seguimiento t = 0 +
nl afio:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase IIb: ECG. Cuantificacion del cortocircuito
con isétopos. Radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

Sale de protocolo si se comprueba cierre espontaneo
de la comunicacién o aparicién de estenosis infundibu-
lar y/o incompetencia adrtica.

Grupo B. Comunicacion interventricular
amplia con presiones anormales
en las cavidades derechas

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG.

— Clase IIb: cuantificacion del cortocircuito con is6-
topos.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

Subgrupo B1. Presion del ventriculo derecho
inferior a la del izquierdo

Si edad menor de 4 afos, seguimiento t = 0 + n6
meses:

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: radiografia de térax.

— Clase IIb: ECG. Cuantificacién del cortocircuito
con is6topos.

— Clase III: cateterismo cardiaco.
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Si la presion del ventriculo derecho se hace normal,
se aplicard protocolo del grupo A.

Existe tendencia a la reduccién del tamafio de la co-
municacién. Si la edad pasa de 4 afios, se debe efec-
tuar correccién quirurgica.

Subgrupo B2. Presion en el ventriculo derecho
igual a la del izquierdo

Seguimiento t = 0 + nl mes:

— Clase I: eco-Doppler. Tratamiento médico. Cirugia
correctora antes del afio de edad (salvo en sindrome de
Down).

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG.

— Clase IIb: cateterismo cardiaco. Pruebas farmaco-
l6gicas de vasorreactividad pulmonar.

Grupo C. Comunicacion interventricular
operada

Subgrupo C1

Correccion t = 0. Postoperatorio resuelto. Ausencia
de comunicacioén interventricular residual.

Seguimiento t = 0 + nl afio hasta 0 + 5 afios:
— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase Ila: radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

Subgrupo C2

Correccién t = 0. Postoperatorio resuelto. Comuni-
cacion interventricular pequeila comprobada por eco-
Doppler de aproximadamente el 10%, poscirugia®.

Seguimiento t = 0 + n6 meses:

— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase Ila: radiografia de térax.

— Clase IIb: cuantificacién del cortocircuito por is6-
topos.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

Si en la evolucion desaparece el cortocircuito resi-
dual, se aplicar el protocolo del subgrupo CI1.

Si la presion en el ventriculo derecho es superior a 35
mmHg o el cortocircuito es superior a 1,5 (relacién
QP/QS), se recomendara la reintervencién como clase I.

CANAL AURICULOVENTRICULAR
COMPLETO

Se incluyen los pacientes con lesiones del tipo de
defecto de cojines endocardicos con un solo anillo
auriculoventricular. Se excluyen las lesiones con dos
anillos, tipo comunicacién interauricular ostium pri-
mum, hendidura mitral, asi como las formas con un
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solo anillo y dominancia izquierda o derecha de grado
severo y las asociadas a anatomia tipo Fallot en el trac-
to de salida ventricular derecho.

Se distinguen tres grupos:

1. Grupo A. Canal auriculoventricular completo no
corregido.

2. Grupo B. Canal auriculoventricular completo co-
rregido quirdrgicamente.

— Subgrupo B1. Sin lesiones residuales.

— Subgrupo B2. Con lesiones residuales.

3. Grupo C. Canal auriculoventricular completo con
cerclaje de la arteria pulmonar (todavia se emplea en
algunos pacientes).

Grupo A. Canal auriculoventricular
completo no corregido

Se asume que, por su edad, no se contempla la pre-
sencia de enfermedad vascular pulmonar. La correc-
cion se plantea precozmente®.

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Tratamiento médico. Co-
rreccion completa antes de los 6 meses de edad. Eco
transesofagico intraoperatorio.

— Clase Ila: radiografia de térax. ECG.

— Clase IIb: cateterismo cardiaco.

— Clase III: cerclaje de la arteria pulmonar.

El cerclaje de la arteria pulmonar s6lo debe efec-
tuarse en situaciones especiales como prematuridad o
existencia de enfermedad pulmonar importante.

Grupo B. Canal auriculoventricular
corregido quirurgicamente

Subgrupo B1

Correccién t = 0. Postoperatorio resuelto. Sin lesio-
nes residuales significativas por eco-Doppler.

Seguimiento t = 0 + n6 meses + nl ario:
— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase IIb: radiografia de térax.

— Clase III: cateterismo cardiaco.

Subgrupo B2

Correccién t = 0. Con lesiones residuales que pue-
den ser de varios tipos. La mas frecuente es la insufi-
ciencia valvular mitral.

Estos tipos de secuelas deben individualizarse, y se
aconsejan las revisiones semestrales. El eco-Doppler
seria clase I. La reintervencion sobre la vdlvula mitral
se plantea por el grado funcional, la severidad de la in-
suficiencia y en la repercusion sobre la auricula y el
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ventriculo izquierdos y sobre la presién pulmonar, y
serd clase I.

Grupo C. Canal auriculoventricular
con cerclaje de la arteria pulmonar

Existen pacientes con canal auriculoventricular com-
pleto en los que, por diversas razones, se ha realizado
cerclaje de la arteria pulmonar.

Se considera que el mantenimiento prolongado del
cerclaje implica una dificultad adicional para la co-
rrecciéon completa de la cardiopatia. Se recomienda
efectuarla lo mas préxima posible a la realizacién de
la paliacién, siempre que la situacion clinica del pa-
ciente lo permita.

TETRALOGIA DE FALLOT

Se considera la tetralogia de Fallot clasica (estenosis in-
fundibular, comunicacion interventricular subadrtica, no
restrictiva por mala alineacién del septum infundibular,
acabalgamiento adrtico inferior al 50% e hipertrofia ven-
tricular derecha). El grado de desarrollo del infundibulo,
junto con el tamafio del anillo, tronco y ramas pulmona-
res, determinan los extremos del espectro de esta afeccion.

Se entiende por anatomia favorable: tamafio adecua-
do de las arterias pulmonares, ausencia de anomalias
coronarias y de otro tipo de comunicacién interventri-
cular asociada. Si no se cumple algunas de estas pre-
misas, la consideramos no favorable®.

El 70% de los pacientes con tetralogia de Fallot sin-
tomadticos necesitan una intervencién en el primer afio
de vida. Si se dejan a la evolucion natural, sélo llega a
la edad adulta un 5%?%.

Consideramos:

1. Grupo A. Tetralogia de Fallot sintomética del
neonato o lactante menor de 6 meses.

— Subgrupo Al. Con anatomia favorable.

— Subgrupo A2. Con anatomia desfavorable.

2. Grupo B. Tetralogia de Fallot sintomdtica o no
del nifio mayor de 6 meses.

— Subgrupo B1. Con anatomia favorable.

— Subgrupo B2. Con anatomia desfavorable.

3. Grupo C. Tetralogia de Fallot operada.

— Subgrupo C1. Con cirugia paliativa.

— Subgrupo C2. Con cirugfa correctora total.

Grupo A. Tetralogia de Fallot sintomatica
del neonato o lactante menor de 6 meses

Subgrupo A1. Con anatomia favorable
Manejo inicial t = 0:
— Clase I: eco-Doppler.

— Clase Ila: cateterismo cardiaco. Angiografia. Ciru-
gia paliativa. Cirugia correctora.
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— Clase IIb: ECG. Radiografia de térax.

— Clase III: cirugia paliativa tipo Waterston.

El cateterismo cardiaco y la angiografia se indican
para valorar las arterias pulmonares periféricamente, el
origen y la distribucién de las arterias coronarias (5%
del total), o bien para descartar comunicaciones inter-
ventriculares multiples®.

La decisién entre cirugia paliativa o correctora de-
penderd de la experiencia y de los resultados de cada
grupo.

En la cirugia paliativa deben evitarse las conexiones
que pueden provocar hipertensiéon pulmonar o distor-
siones de las arterias pulmonares.

Subgrupo A2. Con anatomia desfavorable

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Cateterismo cardiaco. An-
giografia. Cirugia paliativa.

— Clase Ila: valvuloplastia pulmonar.

— Clase IIb: radiografia de térax. ECG.

— Clase III: cirugia correctora.

La valvuloplastia pulmonar controlada puede retra-
sar hasta mayores edades el tratamiento quirtrgico, fa-
cilitar el crecimiento de las arterias pulmonares y evi-
tar una fistula paliativa y sus secuelas®.

Grupo B. Tetralogia de Fallot sintomatica
o no del nino mayor de 6 meses

Subgrupo B1. Con anatomia favorable

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Cirugia correctora.

— Clase IIb: radiografia de térax. ECG. Cateterismo
cardiaco. Angiografia. Resonancia nuclear magnética.

— Clase III: cirugia paliativa.

Subgrupo B2. Con anatomia desfavorable

Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. Cirugia paliativa.

— Clase Ila: cateterismo cardiaco. Angiografia. Val-
vuloplastia pulmonar. Cirugia correctora.

— Clase IIb: radiografia de térax. ECG. Resonancia
nuclear magnética.

— Clase III: cirugia paliativa tipo Waterston.

Grupo C. Tetralogia de Fallot operada
Subgrupo C1. Con cirugia paliativa (fistula)

Correccién t = 0. Postoperatorio superado. Fistula
funcionante.

Seguimiento t = 0 + n6 meses:



Rev Esp Cardiol Vol. 54, Num. 1, Enero 2001; 67-82

— Clase I: eco-Doppler.

— Clase IIa: antiagregacion plaquetaria. Cateterismo
cardiaco. Angiografia. Gammagrafia pulmonar. Nueva
cirugia paliativa. Angioplastia de la fistula. Cirugia co-
rrectora.

— Clase IIb: radiografia de térax. ECG. Resonancia
nuclear magnética.

— Clase III: anticoagulacion.

Estos pacientes son tributarios de un tratamiento in-
dividualizado. Por ello se incluyen como clase Ila mu-
chos procedimientos que deberdn ser utilizados en
cada caso concreto. La recomendacion fundamental es
intentar la correccion completa lo antes posible.

Subgrupo C2A. Correccion total

Correccién t = 0. Postoperatorio resuelto. Sin comu-
nicacién interventricular residual. Gradiente transpul-
monar residual menor de 30 mmHg. Insuficiencia pul-
monar leve.

Seguimiento t = 0 + nl aiio + n3 aiios:

— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase IIa: radiograffa de térax. Holter. Ergometria.
Gammagrafia pulmonar.

Clase IIb: resonancia nuclear magnética.

Clase III: cateterismo cardiaco.

El Holter, la ergometria y la gammagrafia se reco-
mienda efectuarlas una vez en las revisiones tardias.

Los resultados a largo plazo son muy satisfactorios.
Entre el 85 y el 98% de los pacientes se encuentran en
clase funcional I de la NYHA. Probablemente los re-
sultados, incluso, mejorardn?’.

Subgrupo C2B. Correccion total

Correccién t = 0. Postoperatorio resuelto. Comuni-
cacion interventricular con QP/QS menor de 1,5 y/o
gradiente transpulmonar menor de 30 mmHg o sin co-
municacién interventricular residual, pero con gra-
diente mayor de 30 mmHg en el tracto de salida ven-
tricular derecho. Insuficiencia pulmonar leve.

Seguimiento t = 0 + n6 meses:

— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase Ila: cateterismo cardiaco. Angiografia. Gam-
magrafia pulmonar. Resonancia nuclear magnética. Er-
gometria. Holter.

— Clase IIb: radiografia de térax. Angioplastia. Stent
en arterias pulmonares.

— Clase III: cirugia.

Estos pacientes también deben ser tratados indivi-
dualizadamente dada la diversidad de lesiones residua-
les que pueden presentar.
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La presencia de disfuncién sinusal o arritmias su-
praventriculares (taquicardia, fliter o fibrilacién) se ha
comunicado en un 30% de estos pacientes.

No se pueden protocolizar resultados adversos de la
correccion completa. Se hace referencia a la comuni-
cacion interventricular con QP/QS mayor de 1,5, a la
insuficiencia pulmonar de moderada a severa, a la es-
tenosis pulmonar en el tracto de salida o en las ramas
mayor de 40-50 mmHg o a trastornos del ECG signifi-
cativos. Todos estos hallazgos deben ser tratados de
forma individualizada**?".

CORRECCION UNIVENTRICULAR
EN CARDIOPATIAS COMPLEJAS

La fisiologia de Fontan consiste en la separacién de
las circulaciones pulmonar y sistémica mediante dife-
rentes técnicas quirurgicas que dirigen el flujo venoso
sistémico directamente a los pulmones, eliminando la
hipoxemia y la sobrecarga de volumen ventricular. De
este principio se benefician numerosas cardiopatias,
incluidas las siguientes: atresia tricispide, algunas for-
mas de atresia pulmonar con septum integro, corazo-
nes univentriculares, hipoplasia ventricular izquierda,
sindromes de heteroataxia, canal auriculoventricular
disbalanceado, algunas formas de ventriculo derecho
de doble salida y conexiones auriculoventriculares en
cris-cross, etc. La experiencia acumulada ha suavizado
los criterios originales para su realizacion, siendo cri-
terios basicos el tamafio de las arterias pulmonares, las
resistencias pulmonares arteriolares y el estado de las
funciones diastdlica y sistdlica del ventriculo, determi-
nandose los factores de riesgo preoperatorios junto
con el tipo de cardiopatia®®. La mortalidad quirtrgica
actual es menor del 5% en la atresia trictispide y en el
ventriculo izquierdo de doble entrada. En las formas
mdas complejas de corazén univentricular, como las
asociadas a asplenia-poliesplenia o en la atresia pul-
monar, la mortalidad quirtirgica aumenta al 10%%.

La mayoria de los grupos quirdrgicos realizan ac-
tualmente la conexién cavopulmonar total en dos tiem-
pos®. El primer tiempo es el Glenn bidireccional
(anastomosis terminolateral entre vena cava superior y
arteria pulmonar) y se realiza a partir del sexto mes de
vida o antes si fuese necesario. El segundo tiempo, co-
nexién de vena cava inferior a arteria pulmonar, se
efectda mediante un tinel intra o extracardiaco y entre
el segundo y el cuarto afos de vida. En funcién de los
factores de riesgo, en el segundo tiempo se puede lle-
var a cabo una fenestracion en el tinel, que pese a pro-
ducir cierto grado de desaturacion mejorara la funcién
ventricular y disminuird la mortalidad perioperatoria.
En un tercer tiempo se intentard el cierre percutdneo
de la fenestraciéon mediante cardiologia intervencionis-
ta. Este esquema terapéutico evita precozmente la so-
brecarga que produce una fistula sistemicopulmonar, y
presumiblemente el tinel extracardiaco disminuye la
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incidencia de arritmias tardias. La mayor parte de los
autores estdn de acuerdo en que la correccidn tipo
Fontan en un solo tiempo debe reservarse, exclusiva-
mente, a los pacientes con pardmetros preoperatorios
de bajo riesgo y con cardiopatia de base que no sea
una forma compleja de corazén univentricular.

Los resultados a largo plazo demuestran una morta-
lidad tardia del 13% en un seguimiento a 20 afios,
siendo menor en los dltimos afios con mejor seleccion
los de pacientes. Las causas de fallecimiento incluyen
reoperacion, muerte subita, tromboembolismo y dete-
rioro progresivo de la funcién ventricular. Entre un 10
y un 20% de los pacientes presentardn episodios de ta-
quicardia auricular paroxistica, fliter o fibrilacién au-
ricular que precisardn tratamiento antiarritmico, abla-
cién con radiofrecuencia o marcapasos®'.

El riesgo potencial de formacién de trombos dere-
chos en el Fontan es consecuencia del flujo no pulsatil
y del relativo bajo gasto. Se discrepa en cuanto a la ne-
cesidad de anticoagulacién o antiagregacién, pero a
largo plazo una cuarta parte de los pacientes reciben
dicumarinicos.

La enteropatia pierdeproteinas, como consecuencia
del aumento de las presiones derechas, y probable-
mente por la falta de flujo pulsatil constituye una com-
plicacion tardia que afecta al 14% de los pacientes a
los 10 afios de la cirugia. Su tratamiento se basa en
medidas anticongestivas, infusion secuencial de albu-
mina o incluso la fenestracién®. Se considerara el tras-
plante cardiaco si el paciente es refractario a estas me-
didas.

En la tabla 1 se presenta una clasificacion del riesgo
preoperatorio en los candidatos a cirugia tipo Fontan,
y en la figura 1 se expone un algoritmo diagndstico-te-
rapéutico para la correccion univentricular.

INDICACIONES DE MARCAPASOS
PERMANENTES EN NINOS
Y ADOLESCENTES?*

Las bradiarritmias son raras en la edad pedidtrica.
La causa mds frecuente de bradiarritmia sintomética
son las lesiones en el sistema de conduccién tras ciru-
gia cardiaca, siendo mucho menos habitual el bloqueo
auriculoventricular (AV) congénito. El tratamiento de
estas lesiones, cuando son sintomaticas, es la implan-
tacion de un marcapasos. Existen lesiones, ain mas
raras, que también pueden ser tributarias de este trata-
miento y que se especifican en los siguientes aparta-
dos.

Clase I:

1. Bloqueo AV avanzado de segundo o tercer grados
asociado a bradicardia sintomaética, insuficiencia car-
diaca o bajo gasto.

2. Disfuncioén del nodo sinusal con correlacion entre
sintomas y bradicardia inapropiada para la edad.
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TABLA 1. Clasificacion del riesgo preoperatorio
en los candidatos a cirugia tipo Fontan

Riesgo bajo Riesgo medio Riesgo alto
RVP (U/m?) <2 2-4 >4
PAPM (mmHg) <15 15-20 >20
PTDVI (mmHg) <8 8-12 >12
FE (%) > 60 45-60 <45
0TS <10 mmHg AT + D-TGA: > 10 mmHg

de ventriculo a Ao
Diametro de la CIV < 0,5
del anillo adrtico

RVP: resistencia vascular pulmonar; PAPM: presion arteria pulmonar media;
PTDVI: presion telediastélica del ventriculo izquierdo; FE: fraccién de eyec-
cion; OTS: obstruccién del tracto de salida; AT: atresia trictispide. D-TGA:
d-transposicion de grandes arterias; Ao: aorta. CIV: comunicacion interven-
tricular.

3. Bloqueo AV avanzado de segundo o tercer grados
postoperatorio, del que no se espera resolucién o que
persiste al menos 7 dias.

4. Bloqueo AV congénito de tercer grado con escape
de QRS ancho o disfuncién ventricular.

5. Bloqueo AV congénito de tercer grado en nifios
con frecuencia ventricular menor de 50 a 55 lat/min o
con cardiopatia congénita asociada y frecuencia menor
de 70 lat/min.

6. Taquicardia ventricular sostenida pausa-depen-
diente con o sin QT largo en la que se documenta la
eficacia del marcapasos.

Clase Ila:

1. Sindrome de taquicardia-bradicardia en el que es
necesario un tratamiento antiarritmico a largo plazo
distinto de la digital.

2. Bloqueo AV congénito de tercer grado mas alla
del primer afio de vida, con una frecuencia media me-
nor de 50 lat/min o pausas bruscas de dos o tres veces
el ciclo bdsico.

3. Sindrome del QT largo con bloqueo AV 2:1 o de
tercer grado.

4. Bradicardia sinusal asintomdtica en el nifio con
cardiopatia congénita compleja y frecuencia basal me-
nor de 35 lat/min o pausas mayores de 3 s.

Clase I1b:

1. Bloqueo de tercer grado postoperatorio que revier-
te a ritmo sinusal con bloqueo bifascicular residual.

2. Bloqueo AV congénito de tercer grado en neona-
tos, nifios y adolescentes asintomaticos con frecuencia
aceptable, QRS estrecho y funcién ventricular normal.

3. Bradicardia sinusal asintomatica en el adolescen-
te con cardiopatia congénita, frecuencia basal menor
de 35 lat/min o pausas mayores de 3 s.

Clase II:
1. Bloqueo AV postoperatorio transitorio con vuelta
a la conduccién normal en 7 dfas.
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~ Girugia previa
Cerclaje o fistula sistemicopulmonar

T Lactante candidato a correccion univentricular

Cateterismo antes de los 12 meses

— Presion pulmonar (si es posible)
— Retorno venoso sistémico

Sin cirugia previa

PAP normal o flujo dependiente exclusivamente de fistula

y
ramas pulmonares adecuadas

Glenn bidireccional
entre 6y 18 meses

'

Ramas pulmonares distorsionadas

y/o
PAP elevada

Arterioplastia pulmonar + Glenn

0
Arterioplastia pulmonar + Glenn pulsado

-

) Fuera de protocolo
Segundo cateterismo
a los 18-24 meses

'

Riesgo bajo

Conexion cavopulmonar total Co

v

Riesgo moderado
nexion cavopulmonar total
+

'

__ Riesgo alto
Conexion cavopulmonar total
+

fenestracion fenestracion

Fig. 1. Algoritmo diagndstico terapéutico para la correccion univentricular. PAP: presion de la arteria pulmonar.

2. Bloqueo bifascicular postoperatorio asintomatico
con o sin bloqueo de primer grado.

3. Bloqueo AV de segundo grado tipo I asintomatico.

4. Bradicardia sinusal asintomdtica en adolescente
con intervalo R-R largo menor de 3 s y frecuencia car-
diaca minima mayor de 40 lat/min.

TAQUICARDIA SUPRAVENTRICULAR

Es la causa mds frecuente de trastorno del ritmo en
la edad pedidtrica. Su mecanismo de produccién se ha
relacionado con la edad del paciente’*. Es mucho mads
habitual en los pacientes con cardiopatia congénita
que en la poblacién general, y mds en los sometidos a
determinadas cirugias cardiacas que requieren actua-
ciones intraauriculares.

Se recomienda determinar el mecanismo de la taqui-
cardia debiéndose registrar, cuando es posible, el me-
canismo de terminacidn y comienzo mediante ECG de
12 derivaciones o Holter.

Para el tratamiento agudo de las crisis de taquicardia
supraventricular deben utilizarse los firmacos con me-
nor probabilidad de efectos secundarios®-°.

En la figura 2 se propone un algoritmo para el trata-
miento inicial de las taquicardias auriculares y supra-
ventriculares.

El tratamiento farmacolégico de mantenimiento si-
gue siendo el primer escaldn hasta que se tome la deci-

sién de remitir al paciente a electrofisiologia. La uti-
lizacién de digital, propranolol, sotalol, quinidina, pro-
cainamida, flecainida, propafenona o amiodarona de-
pendera del mecanismo de la taquicardia y de la expe-
riencia de cada grupo.

RECOMENDACIONES PARA LA ABLACION
CON RADIOFRECUENCIA EN LAS
TAQUICARDIAS SUPRAVENTRICULARES
EN NINOS Y ADOLESCENTES*

A. Corazon normal con taquicardia
supraventricular

Clase I:

1. Atleta con taquicardia supraventricular.

2. Taquicardia supraventricular con sincope en el
que la prueba de esfuerzo demuestra que la taquicardia
es probablemente la causa.

3. Taquiarritmia que provoca disfuncién ventricular.

4. Paciente mayor de 2 afios con episodios de taqui-
cardia supraventricular recurrentes pese a la medica-
cién o efectos secundarios no tolerables.

Clase I1b:

1. Menores de 2 afios, con raras excepciones en cen-
tros experimentados.

2. Episodio dnico de taquicardia supraventricular
nunca tratado con antiarritmicos.
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Taquicardia auricular

Flecainida S
Propranolol  Propranolol si WPW re?;l)geg)r(lgge;n\:)sﬁﬁ;%%/P
Amiadarona Procain¢amida y

Sotalol repetir adenosina/ATP
Flecainida v.0./SNG

0
Amiodarona i.v./v.0./SNG

Otras TQSV \
R — TQSV inestable

Tratamiento basado en el Bolsa de hielo

estado hemodinamico )
i.V./V.0. ' Adenosina/ATP
Adenosina/ATP o cardioversion

Opciones (orden aproximado) v v e

Digoxina Exito <« MP transesofdgico . Recurrencia:
o (siesta disponible)  considerar intubacion
Procainamida Terapia inicial si hay acidosis

No disponible o fallo
Digoxina si no WPW P i /

Fig. 2. Algoritmo para el tratamiento ini-
cial de las taquicardias auriculares y su-
praventriculares. TQSV: taquicardia su-
praventricular; i.v.: intravenoso; v.0.: via
oral; SNG: sonda nasogastrica; MP: mar-
capasos; WPW: Wolf-Parkison-White.

B. Wolf-Parkinson-White asintomatico

Clase I:

1. Atleta en el que el estudio electrofisioldgico de-
muestra un periodo refractario efectivo anterégrado
corto de la via accesoria.

2. Paciente con sincope en el que el estudio electro-
fisiol6gico demuestra un periodo refractario efectivo
anterégrado corto de la via accesoria.

Clase 11Ib: paciente mayor de 12 afos sin episodios
de taquicardia supraventricular o sincope.

C. Corazon anormal con taquicardia
supraventricular

Clase I:

1. Taquicardia supraventricular resistente a medica-
cion en el postoperatorio.

2. Tratamiento antiarritmico a largo plazo con efec-
tos secundarios significativos.

3. Efectos secundarios de farmacos antiarritmicos
presentes o probables, incluyendo efectos sobre la fun-
cion ventricular, umbrales de marcapasos (si ha sido
implantado) o disfuncién del nédulo sinusal.

4. Ablacién preoperatoria que pueda simplificar la
cirugia posterior de una cardiopatia, especialmente si
el acceso tras la cirugia es complicado o si se espera
compromiso hemodindmico en el postoperatorio.

TAQUICARDIA VENTRICULAR

La taquicardia ventricular es una arritmia con riesgo
vital que casi siempre requiere tratamiento urgente. En
la infancia la probable etiologia incluye: idiopdtica,
trastornos hidroelectroliticos, catéteres, hipotermia,
farmacos, miocarditis, miocardiopatias, tumores, dis-
plasias musculares, postoperatorios, displasia arritmo-
génica, sindrome de QT largo, etc.
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Tratamiento agudo de la taquicardia
ventricular

A. Paciente hemodinamicamente estable

1. Tratamiento de las causas desencadenantes: tras-
tornos hidroelectroliticos, catéteres, etc. La intoxica-
cion digitdlica es la primera causa de taquicardia ven-
tricular secundaria a la medicacion. Las forsades de
pointes se asocian a la intoxicacion por quinidina. y
sotalol.

2. Lidocaina 1 mg/kg, i.v., tres dosis, separadas por
5 min, seguida de perfusion continua de 0,5-1,5 mg/kg/h.

3. Procainamida 10-15 mg/kg, i.v., en una hora.
Contraindicada en intoxicacioén por farmacos IA (qui-
nidina), amiodarona o sindrome de QT largo.

4. Atropina, 0,01 mg/kg, i.v., sélo si el ritmo sinusal
es lento o normal, ya que el incremento puede supri-
mir la extrasistolia ventricular.

5. En las forsades de pointes:

— Implantacién de un marcapasos transvenoso esti-
mulando a frecuencias de 150 lat/min en menores de
un afio y 120 en mayores de un afio.

— Sulfato de magnesio i.v.

B. Paciente inestable

1. Cardioversion sincronizada de 0,5-1,5 W/s/kg. Si
ésta falla, corregir la hipoxia, acidosis e hipoglucemia.
Repetir.

2. Sobrestimulacién con marcapasos, 5 min, 30 a 50
latidos mds rapida. Puede desencadenar fibrilacién ven-
tricular.

3. Propranolol, 0,025 mg/kg, i.v., repetido cada 5
min hasta cuatro dosis. Antes de su administracion es
necesario tener instalado un marcapasos transitorio.

4. Amiodarona, 5 mg/kg, i.v. en 30 min.

Todas estas medidas pueden ser consideradas clase 1.
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Tratamiento crénico de la taquicardia
ventricular

El tratamiento a largo plazo de las arritmias ventri-
culares en nifios se basa en la experiencia acumulada y
en los estudios controlados en adultos. La escasa fre-
cuencia de esta afeccion en la infancia hace imposible
disenar estudios controlados que aporten evidencias
cientificas en estos grupos de edad. Debe recordarse la
necesidad de completar los estudios de imagen, inclu-
yendo resonancia nuclear magnética y estudio electro-
fisiol6gico para descartar la existencia de un tumor.

Los farmacos 1A s6lo deben emplearse cuando otros
han fallado, no deben emplearse en pacientes con QT
largo y se han de evitar si existe disfuncién ventricular.
Los farmacos IB se usan frecuentemente en la taqui-
cardia ventricular del postoperatorio de cardiopatias
congénitas. Los farmacos IC, tras la evidencia demos-
trada en el CAST (Cardiac Arrithmyas Suppresion
Trial), no deberian emplearse en pacientes con taqui-
cardia ventricular y cardiopatia congénita®. La propa-
fenona ha demostrado su eficacia en adultos, pero
existen pocos trabajos en la edad pedidtrica. Los beta-
bloqueadores siguen siendo farmacos muy empleados
para el tratamiento a largo plazo de la taquicardia ven-
tricular en nifios con QT largo o secundarias a miocar-
diopatias postoperatorias y displasia arritmogénica. La
amiodarona y el sotalol (clase IIT) han probado su uti-
lidad en la taquicardia ventricular de nifios. La amio-
darona consigue una tasa de éxito cercana al 90%. La
experiencia con sotalol es mds limitada; se recomienda
iniciar su administracién con el nifio hospitalizado
dado su efecto proarritmico.

Los pacientes pedidtricos con desfibrilador implanta-
ble representan el 1% de todos los implantes. Sus indi-
caciones son similares a las del paciente adulto, con la
salvedad de que los criterios de estratificacién de ries-
gos para la enfermedad coronaria tienen menor
valor predictivo en nifios y adolescentes. Tales indica-
ciones serfan: miocardiopatia hipertréfica, QT largo e
historia de muerte subita familiar, miocardiopatias dila-
tadas con arritmias ventriculares en espera de trasplante
cardiaco, pacientes con taquicardia ventricular docu-
mentada y muerte stibita en quienes, a pesar de la medi-
cacidn, se induce la arritmia, pacientes resucitados con
corazon anormal o abandono de la medicacion®.

MIOCARDIOPATIAS

Son enfermedades del musculo cardiaco que cursan
con alteracion de las funciones sistolica, diastdlica o
ambas. Se han descrito tres tipos: dilatada, hipertréfica
y restrictiva*!.

Miocardiopatia dilatada

Es la forma mas frecuente, con una incidencia anual
de 2 a 8 casos por 100.000 habitantes.

Carlos Maroto Monedero et al.— Guias de practica clinica
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Manejo inicial t = 0:

— Clase I: eco-Doppler. ECG. Radiografia de térax.
Estudio etioldgico.

— Clase Ila: Holter.

— Clase IIb: Cateterismo cardiaco. Biopsia endomio-
céardica. SPECT cardiaco.

La etiologia es muy variada, la mds frecuente es la
idiopdtica, seguida de miocarditis y otras, incluidos
farmacos, toxicos, enfermedades metabdlicas, infla-
matorias, familiares, etc. En lactantes debe descartarse
la existencia de origen anémalo de la coronaria iz-
quierda en el tronco pulmonar.

La biopsia endomiocdrdica tiene un valor limitado y
los resultados son variables. En menores de 2 afios
existe miocarditis en el 45%, fibrosis endomiocardica
en el 25% y no se identifica la causa en el resto*.

Los estudios con isétopos radiactivos van a permitir
de forma no invasiva cuantificar la fraccién de eyeccion.

Seguimiento t = 0 + n3 meses + n6 meses:

— Clase I: eco-Doppler. ECG.

— Clase Ila: Holter.

— Clase IIb: estudio con is6topos radiactivos. Ergo-
metria.

— Clase III: cateterismo cardiaco. Biopsia endomio-
cérdica.

Tratamiento médico de la miocardiopatia dilatada

— Clase I: diuréticos. Inhibidores de la enzima con-
versora de la angiotensina (IECA). Gammaglobulina
hiperinmune. Dopamina. Dobutamina. Nitroprusiato.
Aspirina.

— Clase Ila: digoxina. Heparina. Dicumarinicos. L-car-
nitina.

— Clase IIb: carvedilol. Azatriopina. Ciclosporina.
Interferén alfa.

— Clase I1II: corticoides.

Los tnicos farmacos que han demostrado inequivo-
camente una mejoria de los sintomas, de la supervi-
vencia y de la clase funcional son los IECA®. Los mds
utilizados son captopril y enalapril.

La inmunoterapia ha demostrado de forma variable
su efectividad. Actualmente se recomienda en todo nifio
con miocarditis 0 miocardiopatia dilatada de inicio.

En los casos graves se deben emplear inotrépicos
i.v. y vasodilatadores, asi como ventilacion mecénica
para disminuir el gasto energético. El dltimo escalén
son los dispositivos de asistencia ventricular o ECMO
como puente hacia el trasplante cardiaco**,

La incidencia de trombos en la miocardiopatia dila-
tada es del 23 y del 80% en las autopsias. Todos los ni-
flos con esta enfermedad deben recibir aspirina a dosis
antiagregantes. La necesidad de anticoagulacién es
mas discutida. Algunos grupos la recomiendan cuando
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hay evidencia de trombos intracavitarios, fibrilacién
auricular o pacientes en lista de espera de trasplante
cardiaco.

El déficit de L-carnitina provoca una cardiomiopatia
e hipotonia progresiva a lo largo de la infancia. Dadas
su facil administracion y la ausencia de efectos secun-
darios y de interferencias con procedimientos diagnds-
ticos, puede administrarse de manera empirica a dosis
de 100 mg/kg/dia.

Los betabloqueadores de tercera generacion (carve-
dilol) han demostrado su eficacia en adultos, pero la
experiencia en nifios es muy escasa*.

Hay estudios controlados en los que la administra-
cién de prednisona, azatriopina y ciclosporina no de-
mostré mejoria de la funcién ventricular y si una mayor
mortalidad?’. Un estudio multicéntrico estd valorando
estos resultados y la eficacia de asociacion de gamma-
globulina e interferon alfa®.

Indicaciones de trasplante cardiaco en pacientes
pediatricos con miocardiopatia dilatada

Clase I:

1. Miocardiopatia dilatada de mds de 2 afios de
evolucién con fracciéon de acortamiento menor del
15%, presiones telediastolicas del ventriculo izquierdo
mayores de 25 mmHg y congestién en la radiografia
de térax pese a tratamiento Optimo con diuréticos e
IECA.

2. Miocardiopatia dilatada de mdas de 2 afios de
evolucién y falta de crecimiento, con clase funcional
no aceptable para el desarrollo de una actividad so-
cial/escolar adecuada a la edad, pese a tratamiento ma-
ximo con IECA y diuréticos.

3. Miocardiopatia dilatada que precisa mds de 2 se-
manas de ventilacién mecdnica y/o soporte inotrépico
intravenoso.

4. Miocardiopatia dilatada que precisa asistencia
extracorpdrea (ECMO, asistencia ventricular).

Clase Ila:

1. Miocardiopatia dilatada de menos de 2 afios de
evolucién con fracciéon de acortamiento menor del
15%, presiones telediastélicas mayores de 25 mmHg y
congestion en la radiografia de térax pese a maximo
tratamiento con IECA y diuréticos.

2. Miocardiopatia dilatada de menos de 2 afos de
evolucién y falta de crecimiento, con clase funcional
no aceptable para el desarrollo de una actividad so-
cial/escolar adecuada a la edad, pese a miximo trata-
miento con IECA y diuréticos.

Clase I11b:

1. Miocardiopatia dilatada con buena clase funcio-
nal, crecimiento aceptable, fraccién de acortamiento
superior al 15% y episodios de taquicardia ventricular
sostenida.
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Clase IlI:

1. Miocardiopatia dilatada con buena clase funcio-
nal, fraccién de acortamiento superior al 20% y asinto-
matica en tratamiento con IECA.

Miocardiopatia hipertrofica

Es una alteracion idiopatica del musculo cardiaco
caracterizada por un incremento desproporcionado de
la masa miocdrdica en ausencia de otra enfermedad
cardfaca o sistémica. Representa entre el 20 y el 30%
de todas las miocardiopatias primarias en la edad pe-
diatrica. La mayor parte de las veces afecta al ventri-
culo izquierdo y sélo en el 30% de los casos se afecta
el derecho. La enfermedad es frecuentemente familiar,
con un modelo autosémico, pero existe un 45% de
casos espontdneos. Se han identificado los genes com-
prometidos en los cromosomas 14,1,15 y 11 que codi-
fican las proteinas contrictiles betamiosina, T troponi-
na y alfatropomiosina®.

La clinica de esta entidad es variable y muchos pa-
cientes permanecen asintomadticos, lo que dificulta el
diagn6stico. Menos del 10% de los pacientes pedidtri-
cos presentan limitaciones significativas. Otros pacien-
tes manifiestan dolor precordial, disnea o sincope. En
nifios y adolescentes la incidencia de muerte subita es
del 4 al 6% anual, superior a la registrada en adultos.
Son factores de riesgo la edad inferior a 14 afios; el
sincope; la muerte subita abortada; la historia familiar
de muerte subita, y ciertas mutaciones. El grupo de
peor prondstico, con mortalidad superior al 80%, lo
constituyen los menores de un afio que desarrollan in-
suficiencia cardiaca™.

El método diagndstico de eleccidn y de seguimiento
es el eco-Doppler, que determina el grado de hipertro-
fia y si existe obstruccién en el tracto de salida ventri-
cular izquierdo. El ECG y el Holter deben realizarse a
todos los pacientes para determinar la existencia de
arritmias ventriculares, que estdn relacionadas con una
mayor incidencia de muerte subita.

Los pacientes con miocardiopatia hipertréfica deben
evitar el ejercicio fisico, ya que una gran parte de las
muertes subitas estdn relacionadas con su practica. Se
recomienda profilaxis de endocarditis en las formas con
gradiente en el tracto de salida y anticoagulacién si
existe fibrilacién auricular asociada o embolias previas.

El tratamiento se basa en la administracién de beta-
bloqueadores en las formas obstructivas y suele ser la
primera eleccidn en los pacientes pedidtricos’!. El vera-
pamilo se emplea en las formas no obstructivas o si
predomina el dolor tordcico. No estd definitivamente
establecido que estos firmacos protejan de la muerte
subita o retrasen la progresion de la enfermedad. Otras
formas de tratamiento no médico incluyen la miecto-
mia cuando el gradiente es superior a 50 mmHg, la im-
plantaciéon de marcapasos bicameral o la embolizacién
de la primera rama septal de la descendente anterior.
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Puesto que la taquicardia ventricular es el mecanis-
mo de muerte subita en la miocardiopatia hipertréfica,
el uso de amiodarona se ha asociado con una mejor su-
pervivencia, aunque la prediccion de la eficacia de es-
tos farmacos es dificil y controvertida. Los pacientes
con miocardiopatia hipertréfica y muerte stibita abor-
tada deben ser considerados candidatos a la implanta-
cion de un desfibrilador.

Miocardiopatia restrictiva

La miocardiopatia restrictiva es una enfermedad in-
frecuente en el nifio y adolescente. Representa menos
del 5% del total de las miocardiopatias en estas eda-
des. La forma maés frecuente es la idiopética, con ante-
cedentes familiares en el 15% de los casos, y existen
formas secundarias a sarcoidosis, amiloidosis, hemo-
cromatosis, esclerodermia, glucogenosis, mucopolisa-
caridosis y en el corazon trasplantado, entre otras>?. La
miocardiopatia restrictiva tiene un periodo silente muy
prolongado, y los sintomas, disnea, edemas, ascitis y
sincope aparecen cuando la afectacién cardiaca es se-
vera. El método diagnéstico fundamental es el eco-
Doppler, siendo caracteristica la dilatacién auricular
con ventriculos normales y funcidn sistdlica conserva-
da. EI diagnoéstico diferencial debe establecerse siem-
pre con la pericarditis constrictiva. El cateterismo car-
diaco y la resonancia nuclear magnética pueden ser
necesarios para diferenciar estas enfermedades. El
prondstico es muy malo, siendo la supervivencia a los
2 afios del inicio de los sintomas menor del 50%°°.

El tratamiento esta dirigido a aliviar los sintomas. No
se ha demostrado que ninguno de ellos modifique la his-
toria natural de la enfermedad. La base del tratamiento es
el empleo de diuréticos de asa, inhibidores de la aldoste-
rona y restriccion salina. La digoxina, los IECA y los an-
tagonistas del calcio no aportan beneficios y pueden ser
contraproducentes. Se desarrollan tromboembolismos en
el 20% de los casos, estando indicada la antiagregacion
en nifios y la anticoagulacién en adolescentes.

El trasplante cardiaco es la tinica opcién aceptada en
estos pacientes. En la miocardiopatia restrictiva la pre-
sién pulmonar elevada es un dato constante, y las re-
sistencias vasculares pulmonares se elevan en los pri-
meros 4 afios del comienzo de los sintomas. Aunque
muchos pacientes sobreviven entre 8 y 10 afios des-
pués del diagndstico de la enfermedad, el desarrollo de
resistencias vasculares pulmonares elevadas y la irre-
versibilidad de la enfermedad obligan a que el tras-
plante se plantee de forma precoz. Se deben realizar
estudios hemodindmicos cada 6-12 meses e incluir al
paciente en lista de espera cuando las resistencias vas-
culares pulmonares® se sitden entre 4 y 6 U/m> En los
pacientes con resistencias superiores a 6 U/m?, una op-
cidn es el trasplante heterotdpico, siendo muy limitada
la experiencia en pediatria, y otra alternativa es el tras-
plante cardiopulmonar.
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