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DEFINICION

Cardiopatia Congénita: Malformaciones cardiacas o de sus grandes vasos presentes al
nacimiento y que se originan en las primeras semanas de gestacion por factores que
actuan alterando o deteniendo el desarrollo embriolégico del sistema cardiovascular.

FACTORES DE RIESGO PARA CARDIOPATIA CONGENITA

En Primer Nivel de Atencion Médica se deben implementar acciones de deteccién de
cardiopatias congénitas en nifios y adultos. Se debe buscar también intencionadamente
aquellos pacientes que ya tienen antecedentes de correccion quirdrgica de
malformaciones cardiacas para envio a segundo nivel.
Existe evidencia de que solo 60% de los nacidos vivos con cardiopatia congénita son
diagnosticados al nacimiento. Con base en que existe una proporcién de pacientes con
cardiopatia congénita que no es susceptible de ser diagnosticada en las primeras 24 horas
pos parto y otra proporcién en que se omite el diagnostico, el médico de primer contacto
debe identificar grupos de riesgo para hacer la busqueda dirigida.
El defecto septal atrial tipo primun o secundum se identifica tardiamente con mayor
frecuencia.
El retraso en el diagnéstico se presenta inclusive en pacientes que tienen factores de
riesgo cuya asociacién con la presencia de cardiopatias congénitas es muy conocida.
Para incrementar la deteccién de ninos, adolescentes y adultos con cardiopatia congénita
tratada y no tratada interrogar factores relacionados con lo siguiente:

a) Antecedentes familiares:

e Familiares consanguineos portadores de cardiopatia congénita. Existe un
riesgo de 2 a 7% cuando existen familiares de primer grado con cardiopatia
congeénita

e Enfermedades o exposiciones maternas (edad materna avanzada, diabetes,
enfermedad de la colagena, fenilcetonuria; exposicién a farmacos, agentes
anti-infecciosos, agentes fisicos.

b)Factores personales:

Ser portador de cromosomopatia, o cualquier malformacion congénita.
Cerca de 50% de los pacientes con Sindrome de Down, Noonan, Williams o Turner tienen
cardiopatia congénita. Referir todo paciente con Sindrome de Down Noonan, Williams,
Turner etc. sin valoracion cardiolégica reciente y todo paciente con antecedentes
familiares (padres 0 hermanos) con cardiopatia congénita.




MANIFESTACIONES CLINICAS

Un tercio de los niflos que nacen con cardiopatia congénita desarrollan sintomas en los
primeros dias de vida extrauterina. El 80% de los ninos con enfermedad critica se
manifiesta con insuficiencia cardiaca congestiva (es frecuente que durante su alimentacion
presenten taquicardia, sudoracion y retraccion subcostal).

En escolares y adolescentes las cardiopatias congénitas no cianégenas se manifiestan
principalmente por insuficiencia cardiaca congestiva y estatura menor a la esperada en
funcién de la edad. Las cardiopatias congénitas cianégenas se manifiesta principalmente
con datos de hipoxia y se afecta tanto el peso como la estatura. A la exploracién fisica los
signos de insuficiencia cardiaca son galope y estertores pulmonares.

La presencia o ausencia de soplo cardiaco no es determinante como base de la deteccion
de cardiopatia congénita. Soplos transitorios son frecuentemente escuchados en nifios sin
anomalias cardiacas y en muchos defectos cardiacos severos no existe soplo, por ejemplo
la atresia tricuspidea, la coartacidn de la aorta y la transposicion de los grandes vasos.

En nifios con algunos defectos obstructivos, del lado izquierdo del corazén, el pulso
femoral puede ser palpable pero uno o ambos pulsos braquiales pueden no ser palpables.
En los nifos con coartacién de la aorta los pulsos femorales pueden estar presentes al
nacimiento pero pueden desaparecer o disminuir con el cierre del conducto arterioso de
los 3 a 14 dias de edad.

En la exploracién fisica es importante observar el fenotipo en busca de rasgos sindromicos
(ej fenotipo de Sindrome de Down, Turner, Marfan etc.). Buscar signos dismorficos (ojos:
ej. forma de parpados y presencia de luxacion de cristalino, altura y simetria de pabellones
auriculares, fisura labiopalatina, paladar ojival, alteraciones perianales, deformidades
toracicas, hiperlaxitud articular cuello “alado”, malformacion de dedos o manos).

En la region precordial se puede encontrar deformidad ésea, y se puede ver o palpar el
choque de la punta del corazéon (apex) el cual se puede encontrar desplazado hacia
afuera.

Buscar la presencia de soplo cardiaco y describir su localizacién, fase del ciclo cardiaco,
intensidad e irradiaciones.

Presencia de disnea de esfuerzo, inadecuado desarrollo pondo-estatural infeccién de vias
aéreas repetitiva, cianosis, palpitaciones (percepciéon del propio latido cardiaco)
taquicardia, sincope.

En abdomen buscar hepatomegalia y ascitis.

Explorar los pulsos de las cuatro extremidades.

En pacientes de piel morena es mas dificil observar la cianosis en piel por lo que se
recomienda buscarla principalmente en labios lechos ungueales y mucosas. A partir de los

5 anos se puede observar el hipocratismo digital, mejor conocido como dedos en palillo de
tambor (secundario a la hipoxemia crénica).




Los nifios frecuentemente se adaptan a las limitaciones que les impone la falla cardiaca y
suelen negar disnea o fatiga de esfuerzo, por lo cual se recomienda establecer la
comparacion de lo que puede hacer de ejercicio el paciente contra lo que pueden hacer
sus companeros de clase. La pregunta clave es si se cansa antes que sus companeros.

En todo paciente con datos de insuficiencia cardiaca sin causa aparente, realizar acciones
de deteccién de cardiopatias congénitas (factores de riesgo y evaluacién clinico-
radiografica) e investigar intervenciones cardiacas previas.

Las palpitaciones son la autopercepcién de los latidos del corazon. Es probable la
existencia de una cardiopatia, cuando se presentan en reposo 0 se acompafnan de datos
de bajo gasto (palidez, lipotimia o sincope) si se presentan en pacientes con antecedente
de intervencion cardiaca su significado es mas grave. No olvidar que su origen puede ser
extracardiaco como por ejemplo hipertiroidismo.

Con base en que todos los soplos diastélicos son organicos se recomienda envio a
Segundo Nivel de Atencion Médica. Si el soplo es sistdlico, y el paciente no tiene
antecedentes de ser cardidépata, no tiene cicatrices de cirugia en el térax, no hay cianosis,
ni datos de insuficiencia cardiaca con el resto de exploraciéon fisica normal es muy
probable que se trate de soplo funcional, indicar radiografia de térax y electrocardiograma
y en caso de que sean normales continuar con atencion usual en Medicina Familiar; si
existen anormalidades en la radiografia o el electrocardiograma o se acompafna de otras
manifestaciones sugestivas de soplo organico enviar a Segundo Nivel de Atencion Médica.

Todo paciente con fiebre mayor de 38°C con antecedente ser cardidpata con o sin
intervencion quirurgica cardiaca previa sospechar endocarditis bacteriana.

Pacientes con fiebre mayor de 38°C , datos de insuficiencia cardiaca y soplo orgénico
sospechar endocarditis bacteriana.

Ante sospecha de endocarditis bacteriana no indicar antibiético y enviar a urgencias.

El estado hemodinamico del paciente se puede inferir a partir de lo siguiente:

Trabajo respiratorio aumentado con taquipnea es probable insuficiencia cardiaca. Se
observa el choque del apex y se observa desplazado puede indicar cardiomegalia.
Presencia de cianosis o diaforesis (trabajo respiratorio aumentado).

En los nifos con cardiopatias congénitas es frecuente la desnutricion por la insuficiencia
cardiaca cronica.

Se debe tomar la tension arterial en ambos brazos, determinar pulsos carotideos,
humerales y femorales. Pulsos amplios en las 4 extremidades en pacientes sin cianosis
sugiere persistencia del conducto arterioso o insuficiencia valvular aortica; en pacientes
con cianosis lo mas probable es la atresia pulmonar con insuficiencia aértica y un poco
menos frecuente el tronco arterioso. Si los pulsos estan disminuidos en femorales y
aumentados en humerales, el diagnéstico de coartacion es muy probable, sobre todo si se
combina con hipertensién en miembros superiores.

En el hueco supraesternal y cuello, debe buscarse el Thrill (soplo palpable) que sugiere
obstruccién por alguna forma de estenosis aértica. Al palpar el area precordial es posible
saber si el corazon es hiperdinamico o quieto; en el segundo espacio intercostal izquierdo
se puede palpar el cierre de la valvula pulmonar.

En la exploracion fisica se deben buscar estertores crepitantes en las bases que pueden
traducir edema pulmonar.




ESTUDIOS DE GABINETE

Frecuentemente la radiografia de térax en proyeccién Postero-Anterior (PA) y lateral, es el
primer estudio que alerta al clinico sobre la presencia de una cardiopatia congénita o una
anomalia de los grandes vasos. Mediante este estudio se puede determinar el contorno
del corazén y del mediastino, la vascularidad pulmonar y la presencia de calcificaciones.
La radiografia de térax es indispensable para descartar enfermedad pulmonar y sirve para
definir la posicién del corazén y valorar el tamano de este, situacién del arco aodrtico y el
patron de vascularizacién pulmonar, este ultimo refleja el estado hemodinamico.

Es poco probable que un nifio presente una cardiopatia congénita severa cuando lo
encontramos estable clinicamente y con una radiografia de torax y un electrocardiograma
de caracteristicas normales.

En todo paciente que se sospeche cardiopatia congénita y que se encuentre
hemodinamicamente estable solicitar tele de térax y electrocardiograma; posteriormente
enviar a Segundo Nivel para continuar su evaluacion.

Si existen manifestaciones de insuficiencia cardiaca, endocarditis bacteriana o
descompensacion hemodinamica realizar envio a Segundo Nivel de Atencién Médica sin
radiografias ni electrocardiograma.

Cuando se sospeche cardiopatia congénita se debe tomar un electrocardiograma, sin
embargo si la probabilidad de cardiopatia congénita es alta un electrocardiograma normal
no descarta el diagnéstico




Algoritmos

Algoritmo 1. Deteccion de Cardiopatias Congénitas en Nifios mayores de
5 anos Adolescentes y Adultos
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Exposiciones maternas que incrementan la probabilidad de cardiopatias

congeénitas en el feto

Exposicion Defecto RM
durante la
gestacion
Fenilcetonuria Cualquier defecto >6
Diabetes
Pregestacional Cualquier defecto 3.1-18
Defectos Conotroncales 5.55
Isomerismos derecho o izquierdo 8.3
D — Transposicién de las grandes arterias 3.8-27.2
Defecto del septum auriculo ventricular 10.6
Defecto septal 2.9-20.2
Sindrome del corazén hipoplastico izquierdo 3.9
Defectos del tracto de salida 3.7-17.9
Persistencia de conducto arterioso (solo productos con
peso>2500)
Enfermedad Cualquier defecto 1.8-2.9
Febril
Defectos conotroncales 1.55
Cualquier defecto obstructivo derecho 2.2-2.9
Atresia tricuspidea 5.1-5.2
Cualquier defecto Obstructivo lzquierdo 2.7
Coartacién aortica 2.7
Defectos del septum ventricular 1.8
Influenza Cualquier defecto 2.1
Defectos de Conotroncal 1.74
D - Transposicion de las grandes arterias 2.1
Todos los defectos obstructivo derechos 2.5
Todos los defectos obstructivos Izquierdos 2.9
Coartacién aortica 3.8
Defectos del septum ventricular 2.0
D - Transposicion de las grandes arterias con septum 2.2
ventricular intacto
Atresia Tricuspidea 4.3
Rubeola
Cualquier defecto No
disponible
(+)
Defectos del septum ventricular +
Persistencia del conducto arterioso +
Anormalidades de la valvula pulmonar +
Estenosis pulmonar Periférica +
Epilepsia Cualquier defecto +

Fuente: Jenkins KJ, Correa A, Feinstein J et al. Noninherited Risk Factors and Congenital
Caridiovascular Defects: Current Knowledge. A Scientific Statement from the American Heart
Association Council on Cardiovascular Disease in the Young. Circulation 2007;115:2995-
3014.**Se redujo el riesgo cuando la madre tomo &cido félico simultdaneamente



Cuadro 3.1 Exposiciones maternas que incrementan la probabilidad de

cardiopatias congénitas en el feto

Exposicion durante la Defecto RM
gestacion

Drogas terapéuticas

Anticonvulsivantes Cualquier defecto 4.2

Tocolisis con Persistencia del conducto arterioso +

Indometacina

Ibuprofeno Cualquier defecto 1.86
D -Transposicion de las grandes arterias 25
Defecto del septum atrioventricular 2.4
(sindrome de Down)
Defectos del septum interventricular 1.9
Valvula aértica biclspide 41

Sulfasalazina Cualquier defecto 3.4

Talidomida Cualquier defecto

Vitamina A Defectos del tracto (salida) 0.0-9.2
Defectos del tubo neural (cardiacos y no 0.7-4.8
cardiacos )
Estenosis pulmonar y defectos no cardiacos 0.5

**Trimetoprim con Cualquier defecto 2.1-4.8

Sulfametoxazol

Derivados de la Cualquier defecto +

vitamina A /retinoides

Drogas no

terapéuticas

Mariguana Defecto del septum ventricular 1.9
Sindrome de 2.4
Ebstein

Exposiciones

ambientales

Solventes organicos Defecto conotruncal 2.3-3.9
Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico 3.4
Coartacién aortica 3.2
Estenosis pulmonar 5.0
D - Transposicién de las grandes arterias 3.4
con septum ventricular intacto
Tetralogia de Fallot 2.7
Retorno venoso pulmonar anémalo total 2.0
Defecto del septum atriventricular no 5.6
cromosémico
Anormalidad Ebstein 3.6

Defectos del septum ventricular

Fuente: Jenkins KJ, Correa A, Feinstein J et al. Noninherited Risk Factors and Congenital
Caridiovascular Defects: Current Knowledge. A Scientific Statement from the American Heart
Association Council on Cardiovascular Disease in the Young. Circulation 2007;115:2995-
3014.**Se redujo el riesgo cuando la madre tomo acido folico simultdneamente



