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La cardiologia pediatrica es una de las subespecialidades con mayor desarrollo en los Ultimos 50
afios. Se estudio su fisiopatologia, y se logré unificar los criterios para establecer una secuencia en
su clasificacion y estudio’. De 8 a 10 por 1 000 de los recién nacidos vivos tienen una cardiopatia
congénita. En nuestra provincia, se evalud la incidencia de cardiopatias congénitas en 50 432
recién nacidos vivos entre el primero de enero de 1998 y el 31 de diciembre de 2002; de esta cifra,
se diagnosticaron 466 nifios con cardiopatia congénita, para una incidencia de 9,24/1 000 nacidos
vivos, cercano a lo estimado mundialmente®. La aparicién de cardiopatias congénitas se ha visto
asociada a diversos factores de riesgo: enfermedades crénicas en la madre, uso de medicamentos
durante el embarazo, antecedentes de cardiopatias congénitas en familiares de primer grado, entre
otros. Su diagnéstico mediante ecocardiografia prenatal contribuye a definir la anatomia y funcion
del corazon fetal, asi como a identificar sus defectos congénitos, lo cual coloca a este estudio en
un lugar cimero en el diagnéstico prenatal de las malformaciones cardiacas®®. La deteccién de la
poblacién adulta que padece de cardiopatia congénita se ha visto incrementada y los cinco
diagndsticos mas frecuentes en el adulto, atendidos durante los Ultimos 17 afios, son, en orden de
frecuencia: comunicacién interatrial (CIA), persistencia del conducto arterioso (PCA), comunicacion
interventricular (CIV), coartacion adrtica y estenosis adrtica; dentro de las cianéticas, la tetralogia
de Fallot. El estudio ecocardiografico Doppler es basico ante la minima sospecha de cardiopatia;
su realizacién en presencia de cianosis, dificultad respiratoria de causa no precisada o con mala
evolucion, soplos cardiacos, arritmias y anomalias electrocardiograficas, anomalias en pulsos
arteriales, cardiomegalia radiolégica, alteraciones en la posicion normal del corazén o alguna
viscera, cromosomopatias y sindromes genéticos con afectaciébn cardiaca y alta incidencia
familiar®®. La resonancia magnética (RM) se ha convertido en una herramienta cada vez mas
importante en el diagnostico por imagenes; indicaciones de gran interés incluyen el estudio de:
enfermedad valvular, miocardiopatias, enfermedad pericardica (pericarditis constrictiva), masas



cardiacas, cardiopatias congénitas (pre- y poscirugia) y vascularizacién coronaria’® La radiografia
de térax, examen de diagnostico que utiliza rayos invisibles de energia electromagnética para
obtener imagenes de los tejidos internos, los huesos y los 6rganos en una placa, es indispensable
para descartar enfermedad pulmonar y sirve para definir la posicion del corazén y valorar el tamafio
de este, situacion del arco aodrtico y el patrén de vascularizacion pulmonar; este ultimo refleja el
estado hemodinamico; los patrones mas habituales son: a) normal: viene definido por una
disminucién gradual del calibre de las arterias pulmonares, desde el hilio a la periferia, y es de
mayor calibre en los Iébulos inferiores que en los superiores; b) patrén de cortocircuito de izquierda
a derecha: se produce por una sobrecarga de sangre a las cavidades derechas y de aqui a las
arterias pulmonares, que dilata todas sus ramas, y da lugar a lo que se conoce como circulacion
aumentada de tipo activo o de “plétora pulmonar”. En casos de duda, puede servir como punto de
referencia el considerar que el calibre del tronco de la arteria pulmonar derecha es igual al diametro
de la traquea, o valorar el signo broncoarteria cuando sea visible, ya que en condiciones normales,
ambas estructuras, cortadas de través y vistas de frente, tienen que tener el mismo diametro; c)
patron de hipertensién pulmonar: aparece como respuesta del pulmén al exceso de sangre que
transportan las arterias pulmonares en los cortocircuitos de izquierda derecha, lo que hace que se
contraigan las arterias periféricas; las arterias hiliares, provistas de paredes elasticas, se dilatan, y
ello motiva un cambio brusco en el calibre vascular que aparece dilatado a nivel hiliar y disminuido
en la periferia; d) patrén de hipertension venocapilar: también llamado congestion venosa o capilar,
se manifiesta ante el fallo del miocardio ventricular izquierdo, con el estancamiento consiguiente de
la sangre en las venas pulmonares, lo que motiva fundamentalmente una dilatacién de las venasy,
posiblemente por causa refleja, una contraccion de las arterias de los |6bulos inferiores, y en este
caso son de mayor calibre los vasos de los l6bulos superiores que los inferiores: de aqui el término
de circulacién pasiva o redistribucion; e) patréon de disminucion de la vascularizacion, también
llamado oligohemia o de isquemia pulmonar: manifiesta siempre una disminuciéon del flujo
pulmonar; f) patron vicariante: es complementario del anterior, y tiene lugar cuando se hipertrofian
los vasos bronquiales o arteriolas pulmonares; g) patron asimétrico: implica una diferencia entre la
vascularizacion de los dos pulmones™ ™.

El diagndstico de la enfermedad cardiovascular es un campo del diagnéstico por imagen que ha
sido asumido por radidlogos y cardiélogos, por la importancia de hacer una interpretacion de estos
estudios con los signos radiolégicos esperados en correspondencia con la fisiopatologia de
algunas cardiopatias congénitas en la infancia.

En la comunicacién interventricular, el comportamiento de la cardiopatia depende
fundamentalmente del tamafo del orificio y del nivel de resistencias vasculares pulmonares. Como
las resistencias pulmonares disminuyen después del nacimiento, habra flujo preferencial hacia los
pulmones, se establece el cortocircuito de izquierda a derecha, y aumenta asi el retorno venoso
pulmonar al atrio y ventriculo izquierdo. Se eleva la presion telediastdlica del ventriculo izquierdo a
tal punto que esta camara, por un llenado diastélico importante, supera el limite de su curva de
funcion. De este modo, puede evolucionar hacia la insuficiencia contréctil ventricular izquierda. La
evolucién de la insuficiencia cardiaca congestiva es variable y depende del comportamiento de las
resistencias pulmonares. Las comunicaciones interventriculares pequefias se localizan con
frecuencia en el tabique muscular y no permiten el incremento de las resistencias pulmonares por
aumento de flujo. El trastorno funcional causado por una CIV depende fundamentalmente de su
tamafio y el lecho vascular pulmonar, mas que de la localizacién del defecto. Una CIV con alta
resistencia al flujo no provoca mas que una pequefia derivacion de sangre de izquierda a derecha.
Una gran comunicacion interventricular permite una gran derivacion de flujo de izquierda a
derecha, Unicamente si no existiera estenosis pulmonar, resistencias pulmonares altas o
ambas™*,

La radiografia de térax puede ser normal en defectos pequefios. Los enfermos que presentan un
cortocircuito significativo de izquierda a derecha tienen los vasos pulmonares dilatados, tanto en la
periferia como en los hilios. El aumento progresivo de las resistencias pulmonares disminuye el
tamafio de los vasos periféricos; por ello, observamos una diferencia entre los hilios pulmonares
que persisten dilatados y aquellos. La arteria pulmonar se dilata en presencia de cortocircuito
importante, la aorta en la comunicacion interventricular es de tamafio normal. Esto se corresponde
con los patrones b, ¢, d y e, descritos inicialmente. Puede existir crecimiento uni-o biventricular (Fig
1).



Fig 1 Defecto septal interventricular amplio, incremento de la circulaciéon pulmonar por
cortocircuito importante y cardiomegalia global. (Tomado de Fause Attie).

La persistencia del conducto arterioso destaca, como uno de sus aspectos mas importantes, la
incidencia en nifios prematuros. Debe distinguirse entre la PCA en el lactante prematuro, que
carece de los mecanismos normales para el cierre posnatal del conducto debido a inmadurez, y el
neonato a término, en el cual la persistencia del conducto es una auténtica malformacién
congénita, probablemente relacionada con un defecto anatémico primario del tejido elastico de la
pared del conducto. Estos infantes (nifios prematuros) tienen el parénquima pulmonar inmaduro,
con menor cantidad de musculatura arterial pulmonar. En esta circunstancia, el pulmén es mas
susceptible a una sobrecarga volumétrica impuesta por el conducto arterioso permeable. Las
presiones en la aorta son de 80-120 mmHg, mientras que en la pulmonar son de 15-25 mmHg; por
tanto, cualquier comunicacion entre las arterias aorta y pulmonar producird un paso de sangre
durante la diastole y la sistole, que provocara un aumento en el flujo pulmonar y aumentara el
retorno venoso que va a conducir a una sobrecarga diastélica sobre la auricula y ventriculo
izquierdos; esto evoluciona hacia el crecimiento de cavidades izquierdas sin dafiar las derechas.
En la persistencia del conducto arterioso no tratado mediante intervencion quirlrgica, aparece la
enfermedad hipertensiva vascular pulmonar®.

El estudio radiol6gico muestra, en la vista posteroanterior, cardiomegalia de grados variables,
acorde con el grado de cortocircuito. Las cavidades izquierdas estan dilatadas, la arteria pulmonar
es prominente, y en aquellos casos que tienen cierto tiempo de evoluciéon encontramos dilatacién
de la aorta ascendente. A medida que aumenta el grado de las resistencias pulmonares, se
observa reduccion en la magnitud del hiperflujo pulmonar. Evolutivamente, puede encontrarse la
radiografia normal y evolucionar por los patrones b, ¢, d y e, descritos previamente.

El defecto interatrial, aislado, permite el paso de sangre del atrio izquierdo al derecho; este
volumen dilata las cavidades derechas y produce incremento de la circulacién pulmonar. El grado
de cortocircuito que ocurre después del nacimiento dependera del tamafio del defecto y de la
relacion entre las presiones telediastélicas de los ventriculos izquierdo y derecho. En fases
tempranas de la lactancia, el flujo de izquierda a derecha, incluso a través de una gran
comunicacion interauricular, suele estar limitado por la reducida distensibilidad de un grueso
ventriculo derecho neonatal, por la resistencia pulmonar alta, y la baja resistencia sistémica del
neonato. Habitualmente, el cortocircuito no se establece de inmediato. Dos factores son
responsables: uno es la reduccidon progresiva de las resistencias pulmonares, y el otro, la
involucién de la masa ventricular derecha. La distensibilidad aumentada de las cavidades derechas
y la reduccion de las resistencias pulmonares a valores normales, antes de que el grado de
cortocircuito sea importante, son factores que explican el comportamiento de las resistencias
pulmonares. En la tercera o cuarta décadas de la vida es cuando observamos la elevacion de las
resistencias pulmonares™*’.

El examen del corazén tiene caracteristicas peculiares que sugieren la presencia de la cardiopatia:
Se observa dilatacion del atrio y del ventriculo derechos, la arteria pulmonar esta dilatada y la
circulaciébn pulmonar aumentada. El estudio radiolégico de la CIA puede Vvariar
hemodinamicamente. Las cavidades derechas crecen por la sobrecarga diastélica de las mismas,



la aorta recibe un flujo menor, y es caracteristico de la CIA una aorta pequefia (aorta hipoplasica).
Esta puede evolucionar por los patrones b y ¢, y mas tardiamente por el patrén e (Fig 2).

Fig 2 Lactante con comunicacion interatrial; presenta cardiomegalia a expensas de cavidades
derechas de grado moderado, la arteria pulmonar esta dilatada y la circulaciéon pulmonar
aumentada. (Tomado de Fause Attie).

La fisiopatologia de la coartacién adrtica depende de la importancia de la constriccién, la presencia
0 no de circulacién colateral y su extension, el conducto arterial y la localizacion de la coartacién
(preductal, yuxtaductal y posductal). Las alteraciones en la etapa fetal estdn determinadas por la
sobrecarga de presidn impuesta por la obstruccion. En la etapa del recién nacido, la sobrecarga de
presion es del ventriculo izquierdo, y se producen una serie de mecanismos compensadores para
asegurar y mantener una perfusién adecuada en la mitad inferior del cuerpo. Hay aumento de la
presion sistélica en el segmento adrtico proximal y vasoconstriccion de las arteriolas sistémicas
para mantener una presion diastolica elevada, y a través de las colaterales (cuando la obstruccién
es importante y distal al conducto arterial, se desarrollara circulaciéon colateral intradtero). El
conducto arterial tiene un papel importante en la coartacion preductal, ya que al ocurrir su cierre, la
sangre que pasaba a la porcion inferior de la aorta a través del conducto, no lo hace mas, y si la
obstruccidén es grave y los demas mecanismos compensadores no son adecuados, se presenta
falla ventricular izquierda®®.

El examen radiolégico muestra cardiomegalia uni-o biventricular de grado variable, que depende de
los defectos asociados. Cuando el defecto es aislado, puede observarse la redistribucion del flujo.
El estrechamiento de la aorta en el lugar de la coartacion y las dilataciones preestendticas y
postestenoticas (el signo del 3) en la silueta mediastinica izquierda, son casi patognomonicas. Se
identifica por el patrén d, por los aumentos de presién de las cavidades izquierdas (Fig 3).

Fig 3 Lactante con coartacidn adrtica grave. Obsérvese la cardiomegalia global y la
redistribucion del flujo hacia los apices, lo que indica hipertensiéon venocapilar pulmonar.
(Tomado de Fause Attie).

Entre las cardiopatias cianéticas mas frecuentes y de larga vida, se encuentra la tetralogia de
Fallot; su fisiopatologia depende del tamafio de la CIV, de la gravedad de la estenosis infundibular
pulmonar y de las resistencias periféricas. Es habitual que la CIV sea grande y la estenosis
infundibular significativa. La presién sistélica de ambos ventriculos es similar a la aértica. Esto se



debe a que la comunicacion interventricular es amplia, lo que permite la transmisién de la presion
sistémica a ambas cdmaras ventriculares. Por otra parte, la estenosis infundibular pulmonar es la
responsable de la gravedad de la cardiopatia, ya que de ella depende el aporte de sangre a los
pulmones; cuanto mas severa sea la estenosis infundibular, mayor sera el cortocircuito de
ventriculo derecho a la aorta y m4s importantes seran la cianosis y el grado de oligohemia
pulmonar?.

La silueta cardiaca muestra un arco excavado de la arteria pulmonar, la punta del corazén se
encuentra levantada y existe oligophemia pulmonar. La exploracion radiolégica tipicamente muestra
un corazon en bota, de tamafio normal (coeur en sabot). Puede detectarse un patrdn fino reticular,
uniforme y difuso de la trama vascular pulmonar, si hay vasos colaterales importantes. La imagen
clasica descrita es la de corazon en zapato sueco. La vasculatura pulmonar esta disminuida, con
excepcion de aquellos casos con importante circulacion colateral. Cuando la vasculatura pulmonar
estd aumentada a expensas de la circulacién colateral, se visualiza una trama vascular fina muy
marcada, que adquiere una distribucion lineal. La aorta ascendente esta dilatada, lo que se debe a
un aumento del volumen de sangre que recibe esta arteria. Aproximadamente el 25% de las
tetralogias de Fallot tienen el arco adrtico a la derecha. Esta afeccibn se caracteriza
fundamentalmente por un patrén de oligohemia pulmonar (Fig 4).

Fig 4 Paciente con tetralogia de Fallot, la cardiomegalia no es importante, la punta del corazén
esta levantada, el arco medio excavado, el arco aortico a la derecha y la circulacion
pulmonar francamente reducida. (Tomado de Fause Attie).

En la transposicion de las grandes arterias, la alteracion fundamental después del nacimiento es la
imposibilidad de que la sangre venosa alcance el territorio pulmonar, y de que acceda a la aorta de
la sangre arterial. El resultado es una hipoxemia grave al nacimiento, que ocasiona acidosis
metabdlica. Esta situacion queda parcialmente salvada por la presencia del agujero oval y del
conducto arterioso (que permiten la mezcla entre los circuitos sistémico y pulmonar). El grado de
mezcla o cortocircuito que se establece a ese nivel depende, no solo de la magnitud de la
comunicacion, sino de la resistencia de los circuitos pulmonar y sistémico. El volumen neto de
sangre que pasa de izquierda a derecha de la circulacion pulmonar a la sistémica representa el
flujo izquierda a derecha anatémico, y, es de hecho, el flujo sistémico efectivo. Por otra parte, el
volumen de sangre que pasa de derecha a izquierda de la circulacién sistémica a la pulmonar
constituye la derivacion anatomica de derecha a izquierda y es el flujo efectivo pulmonar. El
aumento del flujo pulmonar ocasiona aumento del retorno venoso al atrio izquierdo y eleva la
presion de esta cavidad, lo que favorece el paso de sangre oxigenada al territorio venoso. En los
casos en los que el agujero oval es competente, el aumento de presién en el atrio izquierdo puede
mantenerlo cerrado e impedir la mezcla a ese nivel. Los efectos de una comunicacién
interventricular grande estan en relacién, no solo con el tamafio, sino también con la localizacién
del defecto. Los defectos subpulmonares, aunque sean grandes, no suelen ser Utiles para la
mezcla, ya que la mayor presién del ventriculo venosistémico impide el cortocircuito arteriovenoso,
y mantiene el venoarterial. Los defectos interventriculares apicales amplios o del septum de
entrada suelen ser (tiles para la mezcla, ya que el paso venoarterial de derecha a izquierda se
produce en la sistole, pero por aumento del flujo en el territorio pulmonar; en alguna fase de la



diastole, la presion ventricular izquierda supera la derecha y favorece el paso arteriovenoso. Los
lactantes que presentan transposicidon completa de las grandes arterias son particularmente
susceptibles a desarrollar, de forma precoz, la enfermedad vascular pulmonar obstructiva®.

El tamafio de la silueta cardiaca y de la vasculatura pulmonar pueden ser normales inicialmente,
sobre todo en lactantes con tabique interventricular integro, pero con la caida de la presion
pulmonar aparecen los signos tipicos de cardiomegalia y plétora. Los aspectos caracteristicos en
estudio radiolégico del neonato con transposicion completa de las grandes arterias son los de una
silueta cardiaca de tamafio normal o muy ligeramente aumentada, de forma ovoide, un pediculo
vascular estrecho y ligero aumento de la vasculatura pulmonar, creado por la superposicion de los
segmentos arteriales aortico y pulmonar (Fig 5).

Fig 5 Estudio radiol6gico de recién nacido con transposicion de las grandes arterias.
Radiografia posteroanterior con septum interventricular intacto. La vascularizacion
pulmonar esta ligeramente aumentada. Esta presente la forma ovoide de la silueta
cardiaca. (Tomado de Fause Attie).

Todos los tipos de conexiones andmalas de venas pulmonares tienen una caracteristica
fisiopatolégica en comun, que es el cortocircuito mixto consecutivo a la mezcla de sangre venosa
pulmonar y sistémica a nivel del atrio derecho. La evolucion fisiopatolégica va a depender de tres
factores: 1) el tamafio del defecto septal atrial, 2) el nivel de las resistencias pulmonares y 3) la
presencia de obstruccion al flujo venoso pulmonar. Con defecto septal grande se igualan las
presiones entre las auriculas, y el cortocircuito depende de la distensibilidad ventricular; en las
primeras semanas de vida disminuyen las resistencias vasculares pulmonares, aumenta la
distensibilidad del ventriculo derecho y su volumen latido, aumenta el flujo pulmonar y, en estas
condiciones, el retorno venoso pulmonar es grande, hay discreta disminucion de la saturacion
periférica sin signos de cianosis. Segun disminuye el tamafio del defecto septal atrial, el flujo
pulmonar se incrementa, porque el paso de sangre hacia la auricula izquierda es menor; el
hiperflujo pulmonar aumenta las resistencias pulmonares y aparece hipertension pulmonar arterial,
lo que provoca la sobrecarga sistolica del ventriculo derecho y ocasiona insuficiencia cardiaca
derecha. La obstruccion del retorno venoso pulmonar es un aspecto importante en esta
enfermedad. Mientras mayor sea la obstruccion, aumentard el grado de hipertension arterial
pulmonar y de la elevacion de las resistencias vasculares pulmonares. Esos hechos producen
disminucion del flujo a través de la valvula tricispide, por elevacién de la presion ventricular
derecha; con la consiguiente disminucion del flujo pulmonar, la saturacién de la sangre que llega al
atrio derecho es baja y, por tanto, existird cianosis de diversos grados por el paso de sangre
insaturada al circuito sistémico®*>.

En la radiografia, la silueta cardiaca y los campos pulmonares varian considerablemente, teniendo
en cuenta: sitio de conexién venosa anémala, presencia y grado de obstruccién del retorno venoso
anoémalo pulmonar y de hipertensién pulmonar. El examen radiolégico en el recién nacido puede
ser normal o aproximarse a la normalidad; al disminuir con el tiempo las resistencias pulmonares
disminuye el flujo pulmonar y la cardiomegalia. Los casos en los que no existe obstruccion venosa
significativa suelen presentar cardiomegalia importante a expensas de cavidades derechas y
aumento ostensible de la circulacion pulmonar. El arco adrtico permanece poco evidente; la



marcada dilatacion del ventriculo derecho, principalmente en su via de salida, puede enmascarar la
dilatacion del tronco de la arteria pulmonar. Cuando las venas pulmonares se conectan al seno
coronario, la dilatacion de esta estructura sugiere el crecimiento de esta camara en proyecciones
laterales y oblicuas derechas. Otras veces, la silueta cardiaca tiene forma de “ocho” o de mufieco
de nieve en proyeccion posteroanterior. La imagen aparece mas alla del segundo o tercer mes de
vida en casos de conexion anémala a la vena vertical: el borde superior izquierdo esta formado por
la vena vertical dilatada y el derecho por la vena cava superior derecha, mientras que la porcién
baja es la propia silueta cardiaca. La conexién anémala a veces puede ser sospechada en la
primera semana al borrarse la union de la cava superior derecha con la auricula derecha. Cuando
existe obstruccion venosa pulmonar, el cuadro radiolégico es distinto: El corazén es de tamafio
normal, esta discretamente crecido en la proyeccion lateral y oblicua anterior derecha, se puede
comprobar crecimiento atrial y ventricular derechos, las cdmaras cardiacas izquierdas son
pequefias, hecho que contribuye a la normalizacién de la silueta cardiaca; en los campos
pulmonares, aparecen signos de hipertensidén venocapilar y edema intersticial con lineas B de
Kerley. Los pulmones pueden mostrar un patron de infiltrado difuso que llega a borrar los bordes de
la silueta cardiaca. En el sindrome de la cimitarra, es posible sospechar la anomalia al tomar una
radiografia en vista posteroanterior®>%.
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