UNIVERSIDAD DE SAN CARLOS DE GUATEMALA
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

nt déﬁzb i ignmjﬁlrec iva t‘le Iaai'{; =
f g&[;gﬁamae Ljn;ﬁzs NﬁechL A 'i@i z
.,M\-L rﬁ‘ rsida %Sm‘\’ _,rclfios dei%

f f“r

H
. (g"") ;3 (ﬁw: )

MEDICO Y CIRUJANO



PLAN DE TESIS

INTRODUCCION

REVISION DE LITERATURA

MATERIAL Y METODO

CONCEPTOS GENERALES
- Definicién

- Embriologfa

- Etiologia

Clasificacién

DESCRIPCION DE LAS CARDIOPATIAS Y RESULTADOS

CONCLUSIONES

RECOMENDACIONES

BIBLIOGRAFIA



INDICE

Pagina

PEPOAUCCION + 0 e v oo e v vuevvvnnsssonnnensesssssebanes 1
Revision de literatura «.vveronnvrnrrnonneeennennns 2
Material y M&todos « o vevvuneerennnrinnneennnnnnnnns 3
T 4
Embriologia «ouvunneeeeiiiiiiiiiire i 4
BlUIBIOGTT .0 s 605 5065000 0nnmaemennscsssnoeansssssss Q
Clasificacion voveeeeenreieiiieieenenennnnennn. 1N
U T o 1
Comunicacién interauricular vvevvsernnsnnnnnnnnnn. 21
Comunicacién interventricular. . . oersnnen ... 25
BIERTON 160 5 8 55500555 5 5 5 2 covm mcmemonin m o 3 5w mw 0o & % & & wrsme | BF
ersistencic de ductus arterioso .......ooueeennonn.... 28
Mresia tricuspidea. ..voveenereinnennnnunnnnnnnnn.. 30
nfermedad de Ebstein.......ovvvunennenennnnnnnn.. 31

SHEGETS iTITGl o« wvaimm o o 5 56 Bim056 5 5 v & Srmmemcc s nss 3D



Siifus TNVEISUS. s 6/é s« 6 sisssaesis ssssemunissssssansn
Tetralogia de fallot cocevceeeorccascncncssansasa
Transposicién de grandes VasOS o secasoscocecscsns
Bentalogia-de fallot .vvneseesssssanaionsisesnin
Cardiopatias congénitas y otras anomalias asociadas
ONC OSTORES & « = i lo inimin w'n's & »nd HRFWE § 8 4§ » BHBEER
Recomendaeiones s vevess s b s vebsnivse s s s bbb

Bilbliografi. « « » sesanvsss s sstnnemens § s panpsoee

Pégina

33

35
37

38

42

43

INTRODUCCION

Es relativamente grande el nimero de investigaciones sobre
cardiopatios congénitas, que se han hecho en nuestro medio. Asi
mismo son contradictorios los hallazgos quese han obtenido de ca
da uno de los trabajos presentados. Algunos estando de acuerdo
y apoyando las estadisticas conocidas internacionalmente de otros
paises y otros realizando hallazgos que difieren de los reportados
a nivel nacional y mundial .

Habiendo observado nosotros la discrepancia que existe en
tre los diferentes autores, vimos la necesidad de realizar el pre-
sente frabajo, sobre cardiopatias congénitas, haciendo una revi-
sién de seis afios (1975-1980) en el Departamento de Patologia
del Hospital General San Juan de Dios, para dar nuestro aporte
a la literatura ya existente y tratar de llenar, en lo que més se
pueda, los vacios dejados por otros autores .




REVISION DE LITERATURA

Al haber hecho la revisién de literatura, encontramos que
mientras el Doctor Ferndndez Mendia (5) y el Doctor ~ Alvarado
(1), en diferentes trabajos publicados, encuentran unafrecuencia
semejante a la encontrada por White en E.U.A. de 2,32%; ve-
mos que el Doctor Sénchez Gonzélez (20) en su trabajo, de tesis,
encuentra una incidencia de 1,24% lo cual es inferior a lo repor
tado por los otros dos autores nacionales, anteriormente mencio-
nados; pero que es ligeramente superior a lo reportado por =
Richards, segin cita Meneghello (13), en Nueva York de 0,83%
de incidencia.

Ast también en su trabajo de tesis el Doctor Tarragd Men-
doza (24) encuentra una incidencia del 7,7% lo cual es netamen
te superior a lo reportado por todos los autores anteriormente men
cionados, incluyendo a lo reportado por Chuaqui (3), en Chile,
que encontrd una incidencia del 5,6%.

Esto en cuanto a incidencia se refiere, ahora biensi revisa
mos los resultados de las cardiopatias congénitas més frecuentes =
vemos que aqui también hay bastante desacuerdo.  Mientras el
Doctor Wittig Toledo (27), Gramajo Recinos (8), y Tarragé Men-
doza (24), en diferentes trabajos, 1974, 1978 y 1970 respectiva~-
mente, reportan que la cardiopatia més frecuente es la comuni-
cacién interauricular; el Doctor Valdez Aquino (25) reporta que,
en su trabajo de tesis, la més frecuente es la comunicacion inter
ventricular. Y el Doctor Sédnchez Gonzdalez (20), por su parte,
asevera que la més frecuente es la persistencia del conducto ar-
terioso.

MATERIAL Y METODOS

El presente estudio se realizd en forma retrospectiva. Con=
tando con la colaboracién del Departamento de Patologiadel Hos
pital General San Juan de Dios. Haciendo una revisién de seis
afios, desde el primero de Enero de 1975 al 31 de Diciembre de
1980.

Encontramos un total de 45 cardiopatios congénitas de |as
cuales descartamos 11, por los siguientes motivos: Seis porque el
protocolo de necropsia se esfumd y no se pudo comprobar el diag
néstico, anatomopatolégico, dado en el libro de defunciones del
Departamento de Patologia; y las ofras cinco que fueron reporta
des con persistencia de ductus arterioso pero la edad de los  pa-
cientes oscilaba desde los dos dias hasta los dos meses, por lo que
obviamente no se pueden considerar como fales. Hemos trabaja-
do por lo tanto con un total de 34 cardiopatios congénitas com-
probadas que describiremos posteriormente.

Las cardiopatias congénitas encontradas, ademés de su diag
néstico anatomopatoldgico, se les investigd: edad, sexo, diag-
néstico clinico, otras anomalias congénitas asociadas y lugar de
origen del paciente. Se clasificaron de acuerdo a su frecuencia,
utilizando el sistema de Nadas (14), algunas se han ilustrado con
un esquema para mejor comprensién del lector.




CONCEPTOS GENERALES

Definicién: Cardiopatia congénita es una malformacién estructy
ral del corazdn o de los grandes vasos préximos al corazdn, deri-
vada de un trastorno ontogenético, por desviacidn o deficiencia,
presente ya en el nacimiento (4, 17).

Embriologia (4, 12, 17, 18): Al principio de la vida em-
brionaria el corazén es solamente un tubo formado por el endocar
dio, el miocardio y el epicardio. Ya a la cuarta semana de em=
barazo estd dividido en cuatro segmentos: 1) Seno venoso que re
cibe las venas sistémicas, 2) auricula comin, 3) ventriculo co-
mén (primitivo), 4) tronco arterial comdn (bulbo aortico); figu-
ra 1A. Este tubo primitivo procede de la fusion de dos tubos en-
doteliales, situados paralelamente a ambos lados del eje  verfi-
cal del feto, cualitativamente diferentes, uno derecho y otro iz-
quierdo que para originar la morfologia cardiaca experimenta =
complejas transformaciones que se puede dividir en tres etapas: 1)
Torsién del tubo, 1) tabicacién del corazén, y ) citodife-
renciacion.

Los agentes teratégenos pueden afectar selectivamente cual
quiera de estas etapas, que se desarrollan simulténeamente, de la
tercera a la novena semana de gestacién. Por ejemplo: las in-
versiones ventriculares obedecen a una alteracién de la torsion -
del tubo; las comunicaciones interauriculares obedecen a defec
to de la tabicacién; y la enfermedad de Ebstein ejemplariza las
anomalias de la citodiferenciacidn. Cuando se alteran dos eta-
pas a la vez resultan cardiopatias més complejas. Este es el caso
de la tetratologia de Fallot, resultante del fracaso conjunto de
las dos primeras etapas: torsién del tubo y tabicacién del cora-
zén.
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La torsién del tubo consiste en la contorsién del mismo en
S de tal manera que, segin se observa en la figura 1By 1C, el
bulbus cordis que es el esbozo del ventriculo derecho se sitia a
la derecha, y el ventriculo primitivo, origen asu vez del ven-
triculo izquierdo, queda a la izquierda. El bulbo aértico dara
lugar a la arteria aorta y pulmonar, y la auricula comin se trans
formard en la auricula derecha e izquierda. Las auriculas, al
principio caudadas, gracios a un proceso de torsién que ahora
tiene lugar alrededor de un eje horizontal (es decir perpendicu-
lar al tubo primitivo) pasan a ser dorsales (figura 1D).

Etiologia: La gran mayoria de los autores opinan que no se
conoce con seguridad la etiologia de la mayor parte de las  car-
diopatias congénitas (4, 7, 9, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 23),
mas todos estdn de acuerdo en que influyen muchos factores.

El factor hereditario juega un papel importante ya que se
han descrito familias en las que varios familiares, a veces del mis
mo sexo, presentan la misma lesién cardiaca (12, 14, 17, 21,23,
26), y aosi se han constatado que el riesgo de recurrencia varia
del 1 al 4,4% dependiendo de la anomalia cardiaca (26). Asimis
mo el estudio de cardiopatias congénitas en gemelos idénticos =
(monocigéticos) denota una frecuencia del 25% de un ~ cogemelo
afectado; en tanto que en gemelos no idénticos (dicigbticos) la

incidencia es de 4,9% (21, 26).

También el factor ambiental ha sido comprobado como cau
sa de cardiopatia congénita. Las infecciones intrauterinas  de
origen viral son causa de trastornos cardiacos en el feto. Asi la
infeccidn uterina por coxsackie virus B se ha correlacionado con
la fibroelastosis endocérdica (24). El virus de la rubéolase  ha
comprobado sin lugar a dudas su efecto deletéreo en el feto (4,
26) y es debido a esta enfermedad viral que dependen un  4,4%
de las cardiopatias congénitas (4).



También la hipoxia de las alturas, radiaciones, medicamen
tos, prematurez y antecedentes maternos se han visto involucra-
dos en la etiopatogenia de las cardiopatias congénitas. Entre
los antecedentes maternos: la edad, madres mayores de 38 afios
presenta una incidencia mayor, de 1:84, que las menores de 38
afios, que presentan incidencias de 1:140 (26). Polani y Camp-
bell encontraron que las madres cuya edad oscilaba entre 40 y 44
afios presentaban una mayor incidencia para dar a luz nifies con
tetralogia de Fallot que otras madres més jdvenes (14). Los hijos
de madres con cardiopatia congénita tienen una frecuencia  seis
veces mayor de padecer alguna anomalia cardiaca que aquellos =
cuya madre no fiene tal antecedente. Enlos hijos de  madres
diabéticas las cardiopatios congénitas son més frecuentes de 3 @

5 veces (26).

En malformaciones cardiacas experimentales con ratas pre=
fiadas se han producido anomalias con diversos agentes teratdge-
nos, tales como: inyeccién de azul tripano, carencia de vitami-
na A, aplicacién de rayos X y deficiencia de écido pteroilgluta
mico (12, 14, 26). El Dr, Fraser en Montreal, inyectando dex-
troanfetaminas a ratas prefiadas produjo C1 A y C 1V, y losdes
cendientes de estas ratas afectadas presentaron una incidencia es

ponténeade C1 A y CIV de 1% (25).

Las cardiopatias congénitas como parte de sindromes gené-
ticos U ofras anomalias asociadas han sido bien descritas (14, 15,
16, 26). Aqui solo resaltaremos las malformaciones cardiacas
que acompafian al sindrome de Down, del cual tuvimos cuatro ca
sos en nuestra serie, que consisten en: defectos del tabique in-
terauricular, tabique interventricular y persistencia del conduc-
to arterioso permeable (6, 15, 19).

En resumen se pueden considerar que son tres los componen=
tes bésicos para que se de una cardiopatia (25): A) Predisposicién
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de una malformacién dada. B) Predisposicién a la accién de un
desencadenante ambiental dado. C) Exposicién del teratégeno -
en el periodo vulnerable al desarrollo cardiaco.

Clasificacién: Son muches las clasificaciones que se ha propues=
to para las cardiopatios congénitas (13, 15, 17, 25, 27)  noso-
tros en nuestro trabajo hemos usado la de Nadas (14), que a con-
tinuacién transcribimos:

Clasificacién Anatémica de los Tipos Més Importantes de Cardio-
patias Congénitas

Comunicacidn entre circuito sistémico y pulmonar con desviacién
de izquierda a derecha:

Comunicacidn interauricular:

foramen ovale
foramen secundum
foramen primum

e

Comunicacidn interventricular:

defecto ventricular pequefio (Roger)

defecto ventricular grande  (Eisenmenger)
defecto ventricular con estenosis pulmonar
defecto ventricular con regurgitacién adrtica
ventriculo Onico

Comunicacidn entre grandes vasos:

persistencia de ductus arterioso
fenestracién aortopulmonar

11




persistencia del tronco arterioso

|
aneurisma del seno de valsalva ,F
%) O %) L
< = O = <
6. 3 w = = 4 w on —_
Lesiones valvulares y vasculares con desviacién de derecha a iz~ og 3 < [a) 8 o
quierda o sin desviacidn: | 8 5 8 o Z L i
=Q A s ) o
| Z O W < o Q@ O
Coartacién de aorta. < - Z = o = Z &
Anillo vascular.
Estenosis abrtica. 1975 740 4 3 7 0,16

Regurgitacidn abrtica.

Hipotrofia del ventriculo izquierdo con afresia adrtica.
Estenosis mitral . 1976 606 3 - 3 0,07

Sindrome de obstruccién pulmonar vescular.

Estenosis pulmonar:
con ventriculo intacto V77 | 816 1 4 5 0;11
con defecto ventricular

Regurgitacién pulmonar.
Hipotrofia del ventriculo derecho con atresia tricuspidea. 1978 790 1 8 4 0,02
Enfermedad de Ebstein.

Las Transposiciones: 1979 755 4 e 11 0,25

Transposicién completa de las grandes arterias.
Transposicién completa de la aorta con transposicién  in- 1980 719 2 2 4 0,09
completa de la arteria pulmonar (Sindrome de Taussig-Bing) .

Transposicién incompleta de la aorta con arteria  pulmonar
del ventriculo derecho (Tetralogia de Fallot y Complejo de TOTAL 4426 18 16 34 0,77
Eisenmenger) .

Transposicién completa de las venas pulmonares .
Transposicidn incompleta de las venas pulmonares . CUADRO No. 1
Transposicién de la vena cava.

NUMERO TOTAL DE NECROPSIAS DISTRIBUIDAS POR AN O,
| SEXO E INCIDENCIA PARA CADA ANO.
H.G.5.J.D.D. 1975-1980
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Dextrocardia:
imagen en espejo con situs inversus abdominal .
aislada.
levocardia con situs inversus abdeminal .

Resultados y Descripcién de las Cardiopaties

En nuestro trabajo hemos encontrado 34 cardiopatias congé
nitas (ver cuadro 1) sobre una revisién de 4426 protocolos de ne-
cropsias que comprendieron los afios 1975 a 1980.

Como se observa, en el cuadro 1, la incidencia de cardio=
patias congénitas, para este estudio, fue de O, 77% lo cual es -
més bajo que lo encontrado por otros autores nacionales (1,5, 20,
24), pero que es semejante a lo encontrado por Richards en Nue-

va York (13).

El afio que tuvo mayor incidencia de cardiopatias fue 1979
con 11; y el que menos fue 1976 con 3, correspondiendo a cada
afio una incidencia del 0,25% y 0,07%, respectivamente, enre
lacién al total de cardiopatios hallades .

Ast también observamos en el cuadro 1 que del total de 34
cardiopaties 18 corresponden al sexo masculino y 16 al femenino,
lo cual no es estadisticamente significativo, y coincide con -
Friedberg (6) en relacién a que si se toman fodos los tipos de car=
diopatfas congénitas la frecuencia es casi igual para ambos  se-
X0S .
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En el cuadro 2 se clasifican las cardiopatias encontradas de
acuerdo a la anomalia presentada, en orden decreciente y su in-
cidencia en relacién al sexo. Asi se observa que las  cardiopa-
tfas que presentan una mayor incidencia (ver gréfica 1) para el
sexo femenino son: C | A, situs inversus, defectos mixtos y tetra
logia de Fallot. Y las que presentan una mayor incidencia para
el sexo masculino son: C 1V, afresia triscuspidea, estenosis mi
tral, estenosis pulmonar, transposicién de grandes vasos y penta=
logia de Fallot.

Esta mayor incidencia de C | A, para el sexo femenino, co
incide con lo reportado por otros autores (6,14,16, 19); vy lade
tetralogia de Fallot a lo reportado por Pedro Pons (17).

En el cuadro 3 se describe el nimero de casos encontrados
en relacién a la edad, y su porcentaje para cada edad. Encon—
trando que el mayor ndmero de casos (gréfica 2) ocurrié en losme
nores de seis meses (64,70%) con 22 pacientes; ahorasi inclui-
mos a los casos de siete meses a un afio esta cifrase elevaa 25
pacientes (73,53%) lo que coincide a lo encontrado por Passmore
(16) que hay una mayor mortalidad en el primer afio de vida.

Describiremos ahora cada cardiopatia congénita encontra-
da, en nuestro trabajo, para lo cual las hemos clasificado segln
el sistema de Nadas (14), previamente se haré una descripcién -
de cada cardiopatia a tratar.

Comunicacidn entre circuito sistémico y pulmonar con desviacidn
de izquierda a derecha:

Comunicacién Interauricular 9 casos 26,47%
Comunicacidn Interventricular 5 casos 14,70%
Mixtos 3 casos 8,82%
Ductus Arterioso 2 casos 5,89%

TOTAL 16 casos 55,88%

18

EDAD No. DE CASOS PORCENTAJE
MENORES DE

6 MESES 22 64,70
DE 7 MESES

A1 ANO 3 8,83
DE2 A

4 ANOS 4 11,76
DE 5 A

7 ANOS 1 2,94
DE 8 A

10 ANOS 1 2,94
MAS DE

11 ANOS 3 8,83
TOTAL 34 100, 00%

CUADRO No. 3

DESCRIBE CANTIDAD DE CASOS DE ACUERDO A LA EDAD Y
PORCENTAJE PARA CADA EDAD.

H.G.S.J.D.D. 1975-1980

19




GRAFICA No. 2
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Menor de
6 meses

Comunicacidn Interauricular.

Es la comunicacidén anormal entre la auricula izquierda y
derecha. Existen tres tipos fundamentales (4): (figura 2)

a) El ostium secundum, que és el més comin de ellos, 90%.

b) Defecto del seno venoso, situado a nivel de la desemboca-
dura de la vena cava superior y se combina con una desem
bocadura anémala parcial de las venas pulmonares dere-
chas en la porcién inferior de la vena cava superior,  en
vez de hacerlo en la auricula izquierda.

c) Ostium primum, situado muy cerca de la vélvula auriculo
ventricular y forma parte de un defecto de conexién en el
cruce formado por ambos tabiques cardiacos, interauricular
e interventricular.

Esta anomalia es asintomatica en muchos casos y puede se-
guir asi hasta la adolescencia (15,17), llegando a descubrirse ca
sualmente en un examen médico. Pero también puede dar algu-
nos signos y sintomas: posible retraso en el desarrollo corporal,la
bilidad catarral respiratoria, a consecuencia del aumento del vo-
lumen minuto pulmonar; trastornos de la fonacién cuando  hay
una gran dilatacién del tronco de la pulmonar; lipotimias espe- -
cialmente de esfuerzo; disnea y palpitaciones de esfuerzo. A la
exploracién del aparato “circulatorio; aumento més o menos mar
cado de las cavidades derechas; soplo sistdlico audible preferen
temente en el I1-11l espacio intercostal izquierdo junto al ester-
ndn.

En cuanto al pronéstico la C | A pura es bien tolerada con

promedio de vida de 39 afios y méximo de 77. El tratamiento es
quirGrgico, con una mortalidad del 1.8 al 2%. Se utiliza la su-

21
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tura de Murray, la atrioseptoplexia de Bailey, la aplicacién de
una placa de polietileno, o del propio perlccrdlo para reparar el
defecto atrial si es muy grande.

En este estudio la €1 A tuvo una incidencia de 9 casos
de los cuales seis correspondieron al sexo femenino y tres al mas-
culino. La edad de deceso estuvo comprendida en el sexo feme-
nino, entre los 39 dias y 1 afio de edad; y entre los 6 dias a 11
meses de edad en el sexo masculino. No se pudieron clasificar
de acuerdo a los tipos anteriormente descritos porque los protfoco-
los fueron deficientes para la descripcién de estas anomalias. Es-
ta cardiopatia fue la que ocupd el primer lugar en incidencia, -
del total de cardiopatias enconiradas, coincidiendo con lo repor-
tado por autores nacionales (8, 24, 27).

Auricula Unica

Comunicacidn Interventricular.

Es una comunicacién entre los ventriculos, debido a defec
tos en la porcién septal ventricular. Se distinguen los siguientes
tipos anatémicos (17):

Tipo I:  Situada a nivel del septo muscular estableciendo un ori.
ficio entre ambos ventriculos que mide de 0.3 a 2 cms.
de diagmetro.

Tipo Il:  Situada a nivel del septo membranoso estableciendo un
orificio entre el ventriculo izquierdo y el infundibulo -
de la pulmonar.

Tipo lll: Amplia comunicacién interventricular por insuficiencia
de los septos muscular y membranoso.

! Tipo IV: Persistencia del canal atrioventricular comin.

25
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Al igual que la C 1 A a veces puede cursar asintométicc

-t > 0
g za % = E mente, dependiendo esto del tamafio del defecto ventricular. [
3 5:» & - 15F rante la lactancia los sintomas principales son: taquipnea, di
a 558 8 882 nea, dificultades en la alimentacién, desarrollo fisico lento,
= o< b o< o " o ge L
5 > & = infecciones pulmonares recidivantes. Los enfermos de edad ave
2 2 zada pueden sufrir algias precordiales, palpitaciones y disnea
2| . esfuerzo.

A la exploracién fisica podemos hallar: Corazén normal
P

l[igero aumento del ventriculo izquierdo, o biventricular acompt
fiado de prominencia del soplo pulmonar. Se ausculta soplo si:
télico, frecuentemente holosistélico, rudo y éspero a nivel de
I11-1V espacio intercostal izquierdo, de propagacidn variable

q p -
ro nunca a los vasos del cuello.

El pronéstico depende del tipo de lesién ya que la tipo |
pueden sobrevivir hesta 79 afios, pero la tipo Il se folera peor.
Hay un promedio de vida de 14 afios .

Tratamiento: quirdrgico; los defectos pequefios se cierra
con sutura directa, y los defectos grandes mediante una plac
de dacrén o un fragmento de teflén o pericardio.

En nuestro estudio esta cardiopatia fue la que ocups el se
gundo lugar en incidencia, con un total de 5 casos; pertenecie
tes 3 al sexo masculino cuya edad estaba entre los 4 dias @ | o
17 afios; y 2 pertenecientes al sexo femenino, uno de diez dfo
y otro de tres meses. De ls cinco C 1V solo dos estaban clas
ficadas por tipo anatémico, correspondiendo al tipo I,
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Se incluyen en esta clasificacién las cardiopatias que pre:
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centaban C1A y C1V, CIlA y persistencia de ductus arte=
rioso, C 1V y ductus arterioso o las tres a la vez. De esta cla
se de cardiopatias se enconiraron tres casos que correspondié  al
8,82% del total de cardiopatias detectadas. Un caso erapacien
te masculino de 2 afios de edad que presentaba Cl A y ductus -
arterioso. Un caso de paciente masculino de 15 dias que presen
taba C 1 A, C1V vy ductus arterioso. De esfos casos solo el pri
mero y el Gltimo se tuvo sospecha de que habia una cardiopatia
congénita.

Persistencia de ductus arferioso.

Es una comunicacién anormal entre la arteria pulmonar y
la aorta, o la rama izquierda de la arteria pulmonar con corta. =
Considerdndose patoldgica si persiste después del tercer mes de
vida (13, 14, 17). Se origina del sexto arco adrtico izquierdo, -
por debajo del origen de la arteria subclavia izquierda.

En esta cardiopatia generalmente no se afecta el desarrollo
somdtico y no aparece cianosis a menos que se invierta el circui
to. Las epistaxis, hemoptisis y los trastornos de la fonacion habi
tualmente solo se encuentran cuando hay una gran dilatacién de
la pulmonar y cuando se ha afectado el sistema arterial pulmonar.
A la exploracién: Puede haber una dilatacién més o menos inten
sa del ventriculo izquierdo, del derecho o ambos a la vez, segin
la fase evolutiva del proceso. A'la auscultacién: hay un soplo
continuo, con un reforzamiento sistélico y protodiastélico (soplo
de Gibson, soplo de maquinaria), rudo y éspero, radicado en el
Il espacio intercostal izquierdo o debajo de la clavicula, acom-
pafiado de frémito sistélico o continuo, irradiado hacia el hom-
bro y el cuello, regién supraespinosa izquierda y menos intensa-
mente hacia la regidén precordial .

El pronéstico depende del senfido del corfocircuito, de
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cuantia de las resistencias pulmonares, y de las complicaciones.
Hay un promedio de vida de 24 afios y longevidad hasta de 82.

En nuestro estudio se encontraron 2 casos. Un paciente mas
culino de seis meses de edad cuyo padecimiento no se ‘diagnosti-
c6 clinicamente y uno de sexo femenino que si fue diagnostica-
do, de 10 afios de edad. No se pudo comprobar lo que refieren -
otros autores (4, 13, 14, 17) de que es més frecuente en el sexo
femenino, debido a la poca cantidad de casos.

Lesiones valvulares y vasculares con derivacién de derecha a iz-
quierda o sin desviacion:

Atresia fricuspidea 4 casos 11,76%
Enfermedad de Ebstein 2 casos 5,89%
Estenosis Mitral 1 caso 2,94%
Estenosis Pulmonar 1 caso 2,94%

TOTAL 8 casos 23,53%

Atresia tricuspidea.

Es una anormalidad compleja, en la que ademés de la atre
sia de la vélvula tricUspide se pueden encontrar presentes C 1 A
y C 1V, pudiendo haber también hipoplasia del ventriculo dere

cho y de la arteria pulmonar (15, 16).

Clinicamente se presentan disnea de esfuerzo o  paroxismo
disneico en reposo; lipotimias y posibles crisis convulsivas que
aparecen a los primeros dias o meses y después se presentan per=
manentemente. Auscultatoriamente la mal formacién puede ser
muda o percibirse un soplo sistélico, raras veces un soplo conti-
nuo entre el 1=V espacio intercostal izquierdo. El pronéstico es
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grave, el promedio de vida es de 6 afios y maximo de longevidad
de 61 afios.

En nuestro estudio se encontraron cuatro casos que ocupan-
por lo tanto el tercer lugar del total de cardiopatias encontradas,
con un porcentaje del 11,76%. Los cuatro casos detectados son
del sexo masculino, oscilando las edades desde los dos dias hasta
los seis afios. Las lesiones anatomopatoldgicas descritas fueron
las siguientes: Dos pacientes con atresia tricuspidea, CIA y CIV;
un paciente con atfresia tricuspidea, estenosis pulmonar y C1 A;
y un paciente con atresia tricuspidea, C 1V, C1 A y ductus ar-
terioso. Este hallazgo, en cuanto a incidencia, es semejante al
encontrado por Smiths y Levine, citados por Pedro Pons, que re-
portan un 10% de incidencia. En cuanto a la frecuencia mascu-
lina, encontrada en nuestro trabajo, discrepa de lo encontrado -
por Clerc quien dice que las mujeres estdn mas afectadas, en una
proporcién de cuatro por uno (17).

Enfermedad de Ebstein.

Se caracteriza en que las valvas septal y posterior de | a
valvula fricGspide estén desplazadas hacia abajo cerca de la pun
ta del ventriculo (16, 17). La sintomatologia depende de que
coexista un cortocircuito derecha-izquierda interauricular ade-
més de la importancia de la malformacién. La enfermedad pue-
de pasar inadvertida o traducirse por disnea o palpitaciones. i
no hay C 1 A o a pesar de que exista esta no se invierte el cor-
tocircuito, la cianosis es tardia y solo aparece con la insuficien
cia cardiaca congestiva general . Puede auscultarse un soplo sis-
télico, diastélico o doble a nivel del segundo espacio intercostal
izquierdo cuando hay C | A, Estos enfermos pueden morir brus-
camente, todos evolucionan a la insuficiencia cardiaca conges-
tiva sistematica.
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En nuestro estudio encontramos dos casos, un paciente mas
culino de 21 afios y una paciente femenino de 22 afios;  habién-
dose sospechado solo en el primero la existencia de una cardiopa
tfa congénita. Hay que hacer notar que estos dos pacientes son
los de més edad que se encontraron en nuestra investigacion.

Estenosis mitral .

Es la reduccién del drea permeable de esta valvula.

Los sintomas aparecen en los primeros dos afios de vida, el
nifio presenta desarrollo deficiente y por lo general muestra dis=
nea manifiesta. El corazén suele estar aumentado de tamafio de
bido a la dilatacién e hipertrofia del ventriculo derecho y auricu
la izquierda.

En nuestro estudio solo encontramos un ceso y corresponde
al 2,94% del total de cardiopatias encontrades, que fue descrito
anatomopatolégicamente como: Estenosis mitral, ClAyClV,
El paciente era de sexo masculino con dos afios de edad al falle=
cer, lo que concuerda con lo reportado por Nelson (15).

Estenosis pulmonar.

Es un estrechamiento de la vélvula pulmonar que trae co-
mo consecuencia una disminucién del flujo de sangre a través de
la misma (15, 27). Puede presentarse aislada o formar parte de
otra cardiopatia.

La estenosis puede ser:

a) Valvular infundibular.
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b) Supravalvular por estencsis de la arteria pulmonar prin
cipal o de alguna de sus ramas.

Clinicamente no hay cianosis si el agujero de Botal no es
permeable, ni existe ningGn defecto septal interauricular o inter
ventricular. A la auscultacién se percibe un soplo holosistélico—
rudo y éspero, casi siempre acompafiado de frémito, radicado en
el 11-11l espacio intercostal izquierdo. El promedio de vida esde
unos veinte afios con un méximo de 78 afios.

En nuestro estudio encontramos un caso de un paciente de
dos meses de edad, masculino y que era una estenosis  pulmonar
con C 1 A que corresponde al 2,94% de las cardiopatias encon
tradas . F

Transposiciones

Situs inversus 3 casos 8,82%
Tetralogia de Fallot 2 casos 5,89%
Transp. de Grandes Vasos 1 caso 2,94%
Pentalogia de Fallot 1 caso 2,94%

TOTAL 7 casos 20,59%

Situs Tnversus.

Es una transposicidn en espejo del corazén dentro de la ca
vidad torécica, acompafiada de transposicién completa de todas -
los visceras.

En nuestro trabajo se encontraron tres casos de esta  anoma

- . °
Ifa, que correspondian dos al sexo femenino y uno al masculino.
Dos pacientes tenfan dos meses de edad y uno veintisiefe dias. -
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Uno era un situs inversus puro; otro estaba mezclado con C 1V,
y otro tenia (27 dias) transposicién de grandes vasosy C 1V, Es

tas malformaciones asociadas al sifus inversus han sido  descritas
por Nelson (15).

Tetralogia de Fallot,

Es la combinacién de: 1) Estenosis pulmonar, 2) Malfor-
macién del tabique interventricular, 3) Dextroposicién de la aor
ta, 4) Hipertrofia del veniriculo derecho.

Clinicamente se comprueba retraso del desarrollo somético
y puberal . La cianosis es el signo més llamativo y constante; de
dos en palillos de tambor, hay evidente incapacidad para el es=
fuerzo, con disnea y palpitaciones. A la exploraciénse encuen
tran dilatades las cavidades derechas, la cual puede producir un
abombamiento de la cavidad torécica en la regidn precordial, y
en algunos casos se ve una circulacidn venosa complementaria to
racica. Si hay estenosis se auscultan los correspondientes soplos
y frémitos sistdlicos en el soplo de la pulmonar; en cambio cuan
do hay atresia no se percibe ningtn soplo @ menos que se traduz-
ca auscultatoriamente el ductus permeable en forma de un soplo
continuo, sistdlico o diastélico, cosa que ocurre pocas veces.

En cuanto al pronédstico depende del grado de estenosis pul
monar, de que exista atresia pulmonar y, en esta, de permeabi-
lidad de ductus. El promedio de vida es de 12 afios para el tipo

con estenosis y de cinco para el tipo con atresia con una longe-
vidad de 59 afios .

Tratamiento: la operacién de Blalock=Taussig que consiste
en la sutura térmi no lateral de la subclavia izquierda o derecha
con la rama pulmonar del mismo lado. Potts, Smith y Gibson -
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practican la anastomosis latero-lateral de la pulmonar izquierda=-
con la corta descendente,

Se encontraron dos casos, correspondientes al sexo femeni-
no, esta mayor frecuencia en el sexo femenino ya ha sido descri-
ta (17). Una paciente tenia 4 afios, habiéndose diagnosticado di
cha anomalia en vida; y otra tenia solo 27 horas, y no se sospe-
chd que tenia tal patologia. Tuvo una incidencia del 5,8% en
relacién a todas las cardiopatias .

Transposicién de grandes vasos .

En esta cardiopatia la aorta nace del ventriculo derecho y
la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo. Los tipos anatomo
clinicos més importantes son:

a) Oclusién septal y del ductus (incompatible con la vi-

da.)

b) Con agujero de Botal y ductus permeable.

c) Con CIlA y ductus permeable o no permeable.

d) Con defecto ventricular alto.

e) Con defectos septales auriculares y ventriculares .

f) Con interrupcién istmica del cayado aértico.

Como la corta recibe sangre venosa, la cianosis es de apa
ricién precoz y permanente, pero predominando en la parte supe-

rior del cuerpo, debido a que mientras esta solo recibe sangre ve
nosa del ventriculo derecho, la mitad inferior se irriga con san-
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gre venosa procedente de la aorta mezclada con sangre oxigena-
da que viene de la pulmonar y llega a la corta descendente por
el ductus. Todos los enfermos presentan disnea. A la  explora-
cién solo hay aumento de les cavidades cardiacas sin ningln sig=

no estetoacistico.

Encontramos un caso de un paciente masculino de tres me-
ses de edad que ademés de la transposicién presentaba C 1 A, Co
rrespondié esta anomalia al 2,94% del total de cardiopatias.

Pentalogia de Fallot,

Solo un autor (17) de los consultados (2,4,6,7,9,13,14,15,
16,18,19,22,23) describe esta cardiopatia: Es una tetralogia de
Fallot conuna Cl A asociada.

La encontrada en nuestra investigacién corresponde a un pa
ciente del sexo masculino de 3 meses y que fue descrita con |as
siguientes anomalias: 1) Estenosis de la pulmonar, 2) Comuni-
cacién interventricular, 3) Cabalgamiento de la corta, 4) Hi-
poplasia del ventriculo derecho, 5) Persistencia de conducto ar-
terioso. Segin la definicién dada anteriormente esto no es una
pentalogia. Primero porque lo que hay es una hipoplasia del ven
triculo derecho y no una hipertrofia (para que sea una tetralogia);
segundo porque la persistencia del conducto arterioso puede aso-
ciarse a la tetralogia de Fallot, cuando la arteria pulmonar tie-
ne atresia funcional u orgénica (17) para poder mantener el cir-
cuito pulmonar.
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CARDIOPATIAS CONGENITAS Y OTRAS ANOMALIAS ASO—
CIADAS,

En el cuadro 4 observamos otras anomalias congénitas, en-
contfradas en nuestra investigacidn, asociadas a las  cardiopatias
congénitas; de este cuadro se deduce lo siguiente:

1.- Que el sindrome de Down (4 casos) en nuestro trabajo
presenta una incidencia de 11,76% del total de cardiopatias con
génitas lo cual coincide con Io reportado por otros autores (6, T

13) .

2 .- Que los cardiopatias congénitos que acompafian al sin

drome de Downson C1 A, C1V, y persistencia de ductus arte-
riosp, lo que ha sido reportado por otros autores (4,6,11,13,15,
22,23).

3.- Que otras anomalios congénitas asociadas con cardio
patias, todas involucran un dafio a nivel del aparato digestivo y
todas estén relacionadas con defectos septales.
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Cardiopatios C. QOtras anomalias Congénitas

I S Sind. Down
2.C.1.A. Sind. Down
301V . Fistula Traqueoesofégica

4.C.LLA,, C.I.V,, Ductus Sind. Down

5.C N Ano Imperforado, Atresia Duodenal
6.C.l.V. Sind. Down
7.C.1.A. Labio Leporino, Ano Imperforado

CUADRO No. 4

CARDIOPATIAS CONGENITAS ASOCIADAS CON OTRAS ANO
MALIAS -

H.G.S.J.D.D. 1975-1980.
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CONCLUSIONES

Se efectud una investigacién sobre cardiopatias congénitas
en base a lo encontrado en los protocolos de necropsia del
Departamento de Patologia del Hospital General San Juan
de Dios en un intervalo de 6 afios .

De esta revisidén de’ protocolos se clasificaron 34 cardiopa
tfas congénitas de un total de 4426 necropsias .

La incidencia de cardiopatios congénitas que se  encontrd

fue de 0,77%.

En base a esta clasificacién se encontrd que el mayor ni-
mero de cardiopatias fueron: Comunicacién entre circuito
sistémico y pulmonar con desviacién de izquierda a dere-
cha, representando el 55,80% de todas.

De las comunicaciones entre circuito sistémico y pulmonar
con desviacién de izquierda a derecha las de mayor  fre-

cuencia fueron: C1 A y CIV con26,47% y 14,70%

respectivamente, del total de cardiopatics.

La atresia tricuspidea fue la que ocupd el tercer lugar de
frecuencia con un 11,76%.
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De las cardiopatias con transposicién de grandes vasos, el
situs inversus y la tetralogia de Fallot fueron las més  fre-
cuenfes.

No se encontrd ninguna diferencia en incidencia, parase-
xo, en el total de cardiopatics congénitas.

Un 20,58% de las cardiopatias congénitas presentaban otra
anomalia asociada.

La anomalia congénita més frecuentemente encontrada fue
el sindrome de Down con 11,76% y luego defectos del apa
rato digestivo con 8,82%.

Que las cardiopatias congénitas asociadas con el sindrome
de Down fueron C1 A, CIV y ductus arterioso.

Se encontrd deficiencia en la descripcidn macroscépica he
cha en los protocolos .
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RECOMENDACIONES

Mas cuidado en archivar los protocolos de necropsias para
evitar las pérdidas de estos, como se descubri en el presen
te trabajo.

Mejorar las descripciones macroscépicas anotadas en | os
protocolos pues se encontrd deficiencia en estas.

Seria conveniente que cuando se encuentre una cardiopa-
tia congénita, durante una necropsia, se le presente al pa
télogo para que este la clasifique adecuadamente y no pa-
se como la "pentalogia de Fallot" que fue mal clasificada.
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