Cariopatías Congénitas

Definición: Enfermedades del corazón y grandes vasos que están presentes al nacer. Corresponde a un trastorno embriológico producido en las primeras 12 semanas de gestación, por distintos factores ( la mayoría desconocidos) como: genéticos (Sd. Down) y/o ambientales cuando se ha expuesto a un teratógenos ambientales o externos  (infecciones virales, drogas, OH, Tabaco), en un individuo predispuesto genéticamente.

Etiología:
· Genéticas: 8% de los casos, 5% cromosomopatías (trisomías 21, 18 y 13), 3 % mutaciones aisladas.

· Ambientales: 2% de los casos, infecciones (rubeóla), radiaciones,  drogas (Li, talidomida, trimetadiona (anticonvulsivante), edad materna.
· Multifactorial: 90% de los casos, genéticos + ambientales.
Epidemiología: 

· 1% de RNV

· 25% de las malformaciones congénitas

· Causa importante de mortalidad infantil

· Sólo el 50% de DG. Al 1º mes de vida.
· Evolución espontánea: 

· 70-80% mortalidad al 1º año de vida (si se deja evolución natural)
· Fallece 1/3 al primer mes (si se deja evol. Natural)
· Importante: Dg. Precoz, Y TTo. Oportuno.

· La probabilidad de reincidencia es 3 veces mayor.

· Debido a Cxs. Cardiacas es posible corregir cerca de un 90% de éstas patologías.

Clasificación:
Clasificación Clínica:

1. No cianótica

a. Hiperflujo pulmonar:

i. Comunicación interventricular (CIV)

ii. Comunicación interauricular (CIA)

iii. Ductus arterioso persistente (DAP)

iv. Defectos atrioventriculares.

b. Flujo pulmonar normal: 

i. Estenosis pulmonar

ii. Estenosis aórtica

iii. Coartación aórtica

iv. Fibroelastosis subendocárdica
2. Cianóticas:
a. Con flujo pulmonar disminuido:

i. Tetralogía de Fallot

ii. Atresia Tricuspidea

iii. Atresia pulmonar

iv. Anomalías de Ebstein
b. Con flujo pulmonar normal o aumentado:

i. Transposición de grandes arterias (TGA)
ii. Drenaje venosos pulmonar anómalo

iii. Doble salida de ventrículo derecho

iv. Ventrículo único

v. Tronco arterioso

vi. Hipoplasia ventrículo izquierdo.
Las más frecuentes: CIV 30%, DAP 8%, T. Fallot 5%, transposición de grandes arterias 3%, CIA 6%, estenosis pulmonar 7%, coartación Aórtica 5%, estenosis aórtica 5% (los porcentajes varian según las series, así que son aproximados…)

Sospecha Diagnóstica: 
· Signos: Cianosis, IC, Soplos, Arritmias, Ausencia o debilidad de pulsos femorales,  shock cardiogénico, cardiomegalia, manifestaciones de ICC, retardo del crecimiento pondoestatural.
· Síntomas: Disnea, sudoración, cianosis, crisis anoxémica, acuclillamientos (t. fallot), mareos, síncopes, precordalgia, palpitaciones.

a. Cianosis: tipo central, que no mejora o mejora poco con oxígeno. Diferenciar si cianosis es pulmonar o cardiaca: test de hiperoxia ( se da oxígeno al 100% y medir gases arteriales, si la oxemia aumenta sobre 200 a 300 mm Hg la causa es pulmonar).
b. IC: Forma de presentación más frecuente en el lactante, manifestada por: polipnea y congestión pulmonar que produce infecciones pulmonares recurrentes. Puede haber hepatomegalia, congestión visceral, dificultad para alimentarse, retraso o detención de la curva pondoestatural, irritabilidad y sudoración.
c. Arritmias: Bradicardia acentuada o taquicardias paroxísticas supraventriculares (TPSV) que lleven a IC.
d. Alteración de pulsos periféricos: pueden dar orientación diagnóstica: 

· Saltones en 4 extremidades: DAP

· Blandos o impalpables en 4 extremidades: Estenosis aórtica, hipoplasia de corazón izquierdo.

· Aumentados en extremidades superiores: Coartación Aórtica.

e. Soplos: un 70% de los soplos detectados son funcionales y se deben a un flujo turbulento debido a: anemia, taquicardia, aumento del débito a través de válvulas normales o defectos mínimos no detectables por métodos habituales. Generalmente son sistólicos, de intensidad I-II/VI, poco irradiados. Los soplos orgánicos pueden ser debido a comunicaciones anormales y/o estenosis. La intensidad varía de II a VI, pueden ocupar el diástole, irradiarse a otros focos, acompañarse de frémito.
Es importante recalcar que en el RN pueden existir defectos importantes que no se manifiestan por soplos, ya que las presiones de ambos circuitos (pulmonar y sistémico) son similares y aparecen a edades posteriores.
La intensidad del Shunt depende del tamaño de la comunicación y del grado respectivo de resistencia. La presión pulmonar es importante porque en el RN la Pº pulmonar es alta, por lo que la intensidad del shunt es menor. Con la edad las resistencias pulmonares disminuyen, y con ellas las presiones con lo que aumenta en shunt. 

Soplo inocente: soplo sistólico eyectivo, grado II o menos, en mesocardio o foco pulmonar, sin irradiación, sin síntomas.

Soplo patológico: 

· Diastólico: Insuficiencia Aórtica y pulmonar, rodada mitral.

· Pansistólico: CIV, Insuficiencia mitral.

· Sistólico tardío: Prolapso mitral.

· Continuo: DAP, Fístula A-V, tronco arterioso

· Intenso, con frémito

· Presente en Sindromes genéticos

·  En RN Pretérmino

CIV:

· Defecto en tabique interventricular

· CC  acianótica con hiperflujo pulmonar, con shunt I-D
· Según tamaño: Pequeño, mediano, grande
· Clínica: 
· Defecto pequeño: 
· Paciente asintomático
· Auscultación : soplo holosistólico, desdoblamiento fijo  del 2º ruido, ampliamente irradiado.
· Rx. Tórax : Normal
· ECG: Normal.
· Defecto mediano-grande: 
· Insuficiencia cardíaca
· Auscultación: soplo holosistólico, ruidos pulmonares humedos

· Hepatomegalia

· Rx tórax: cardiomegalia con congestión pulmnar

· ECG: crecimiento biventricular.

DAP:

· Persistencia de ductos que comunica Aorta y arteria pulmonar

· CC acianótica con hiperflujo pulmonar, shunt I-D

· Según tamaño: pequeño, mediano, grande.

· Clínica: 

· Asintomático hasta IC.

· Auscultación: soplo continuo subclavicular izquierdo.

· Rx. Tórax: cardiomegalia

· Pulso saltón

CIA:

· Defecto del tabique interauricular

· CC acianótica con hiperflujo pulmonar, shunt I-D

· Según tamaño: pequeña, mediana, amplia.

· Clínica:

· Asintomático hasta IC (raro)

· Auscultación: soplo sistólico eyectivo suave, 2º ruido desdoblado fijo.

· Rx. Tórax: cardiomegalia, aumento tamaño AD-VD, congestión pulmonar.

· ECG: crecimiento cavidades derechas, bloqueo incompleto rama derecha (BIRD)

Coartación Aórtica: 

· Disminución lumen aórtico a nivel del ductos.

· CC acianótica con flujo pulmonar normal.

· Clínica: 

· RN: IC, shock cardiogénico

· Niños mayores: HTA

· Ausencia o disminución de pulsos femorales

· Gradiente de PAS >10 mmHg (EESS/EESS)

· Soplo sistólico interescapular

· Rx tórax:  Signo del 3 (no sé cuál es jajjaja) y fisuras costales.

Estenosis pulmonar: 

· Obstrucción al flujo de salida de VD

· CC acianótica con flujo pulmonar normal.

· Según magnitud: leve, moderada, severa.

· Clínica: 

· Sin IC

· Disnea

· Auscultación: soplo sistólico eyectivo  en foco pulmonar 

· Rx. Tórax: sin cardiomegalia, aumento VD, flujo pulmonar normal.

· ECG: crecimiento VD.

TGA: 

· Discordancia ventriculo-arterial: aórta emerge del VD y arteria pulmonar emerge del VI.
· Circuitos en paralelo

· CC cianótica con hiperflujo pulmonar

· CC cianótica más frecuente en RN.

T. de Fallot:
· Obstrucción a la salida del VD (hipertrofia  hipoplasia del infundíbulo), CIV subaórtica grande, estenosis o hipoplasia pulmonar, aorta dextroexpuesta y cabalgando sobre VI.

· Clínica: 

· Cianosis en piel y mucosas: que se acentúan ante la descarga d catecolaminas (llanto, fiebre, esfuerzos, etc.). tendncia al acuclillamiento para aumentar la presión sistémica y así disminuir el shunt.

· Auscultación: soplo sistólico en foco pulmonar

· Rx. Tórax: imagen en zueco, con circulación pulmonar disminuida

· ECG: hipertrofia VD.

Métodos de estudio:

· Anamnesis: historia de parto, nenatal y actual.

· Ex. Físico: color  piel, mucosas y extremidades. PA, frémito, FC, ritmo cardiaco, ruidos cardíacos, soplo, signos de complicaciones de las cardiopatías y malformaciones asociadas.

· ECG: valúa altración del ritmo, trastorno conducción, crecimiento de cavidades.

· Rx. Tórax: evalua posición, tamaño, forma, cavidades cardíacas y estado de la circulación pulmonar.

· Test de hiperoxia

· Ecocardiografía

Todo niño con sospecha de cardiopatía congénita debe derivarse a la brevedad. 

Derivación urgente  a los pacientes cianóticos con ICC, especialmente si son RN. Tb son urgencia: crisis hipoxémicas, arritmias (con ritmo potencialmente letal, compromiso hemodinámico), síncope de origen cardiológico y dolor precordial de origen cardíaco.

Tratamiento médico de: IC y arritmias.

Tratamiento Qx. : cirugías paliativas (shunt blalock-taussig), correctoras. En RN: DTGA y posteriores CIV.

Profilaxis endocarditis: Daño endotelial por flujos turbulentos o material protésico. Se sugiere profilaxis en procedimientos potencialmente productores de bacteremias (ATB profiláctico)

