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INTRODUCCION

Cardiologia pediatrica: una especialidad en expansion

A. Bafio Rodrigo

Cardiologia Pedidtrica. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesiis. Departamento de Pediatria. Universidad Auténoma de Madrid.

Tradicionalmente las cardiopatias congénitas constitu-
yen el defecto mas comun al nacimiento, y en su historia na-
tural conllevan una alta mortalidad. Pero en los dltimos 50
afos, los avances logrados en este campo han permitido in-
vertir el futuro adverso de estos nifios enfermos y, hoy dia,
podemos decir con orgullo que lo que antes representaba
un 90% de mortalidad a corto y largo plazo, hoy dia ha
cambiado a un 90% de supervivencia, también a corto y
largo plazo.

Pero, ademds, la cardiologia pedidtrica se ha diversifi-
cado sobremanera, de tal modo que se ha hecho necesaria
la sucesiva superespecializacion de los cardidlogos infanti-
les en las distintas disciplinas de la cardiologia. Asi, al am-
paro de las nuevas necesidades diagndsticas y asistenciales,
han nacido las unidades de cardiologia fetal, de arritmias,
de intervencionismo, de miocardiopatias y trasplantes, etc.,
todo ello para cubrir las necesidades de unos campos en ex-
pansion dentro de la cardiologia infantil que hacian nece-
saria la formacion de expertos en disciplinas concretas de
esta especialidad.

La cardiologia fetal, como forma de anticiparse al naci-
miento de estos nifios enfermos y poder ofrecerles una asis-
tencia inmediata, es también una realidad, y hoy dia los car-
didlogos infantiles trabajan junto con los obstetras en la
asistencia y cuidado de las madres y de los nifios con defec-
tos congeénitos.

Pero no solo esta especialidad comprende el campo de
los defectos congénitos sino que también abarca el estudio
y tratamiento de las enfermedades adquiridas del corazon

Correspondencia: Dr. A. Bafio Rodrigo. Cardiologia Pediatrica.
Hospital Infantil Universitario Nifio Jests. Avda. Menéndez Pelayo,
65.28009 Madrid
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durante la infancia, por lo que estos especialistas se han he-
cho imprescindibles en los hospitales pedidtricos con alta
carga asistencial, dado que en todas las especialidades de la
pediatria (intensivos, oncologia, etc.) se hace necesaria la
presencia y colaboracion de los cardidlogos infantiles.

Si hay alguna disciplina que pueda considerarse como
basica dentro de la cardiologia infantil, ésta es la cardiolo-
gia fetal, puesto que el diagnostico precoz llevado al seno
materno es la mejor exposicion de hasta qué punto hemos
avanzado en el diagnostico de las cardiopatias congénitas,
lo que sin duda alguna redunda en un mejor prondstico a
corto y largo plazo de estos nifios. La Dra. Alvarez y el Dr.
Maroto tienen una gran experiencia en este campo, y su ca-
pitulo es de referencia para entender cudl debe ser la apro-
ximacion diagndstica y terapéutica a las madres embaraza-
das de un nifio con cardiopatia congénita.

También en este nimero monografico, el Dr. Bermadez-
Cafiete y los doctores Sanchez y Abelleira presentan los avan-
ces en intervencionismo. No hace falta decir que €l tiene una
muy amplia experiencia en este campo y que ha vivido de
cerca la evolucion de estas técnicas, siendo pionero en el em-
pleo de muchas de ellas, pudiendo decirse que hoy dia es
una persona de referencia, tanto nacional como internacio-
nal, en el campo del intervencionismo en las cardiopatias
congénitas.

Las técnicas de imagen constituyen en al actualidad uno
de los pilares bésicos en el proceso diagndstico de la cardio-
patias, y su evolucion ha desbordado con mucho las pre-
visiones que se hacian sobre ellas a corto plazo. Asi, la eco-
cardiografia en todas sus variantes (bidimensional, tridi-
mensional, transesofagico, tisular, etc.), la tomografia axial
computarizada y la resonancia nuclear magnética han en-
trado de lleno en la cardiologia infantil, y con ellas una de
las personas de referencia en nuestro pais es la Dra. Bret Zu-
rita, que ha sabido entresacar toda la brillantez necesaria
a las técnicas de imagen y con ello crearse un lugar im-
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prescindible dentro de esta especialidad. Junto con ella co-
labora en el capitulo la Dra. Deiros, destacando por ser uno
de los mas completos y actualizados en este campo.

Por tltimo, las Unidades de Hipertension Pulmonar crea-
das en los tltimos anos han surgido como una necesidad
ante la existencia de nifios con hipertension pulmonar se-
cundaria a cardiopatias congénitas, y también ante otros ti-
pos de hipertension mas especificos de la infancia. La Dra.

126  A. Bafio Rodrigo

del Cerro es parte integrante de una de las Unidades de Hi-
pertension Pulmonar mds reconocidas de la especialidad,
y sus aportaciones son basicas para entender y profundizar
en el campo de esta patologia. El capitulo se complementa
con la experiencia del Dr. Moreno, neumélogo pediatra, y
entre los dos presentan en esta monografia de forma clara
y concisa todos los pasos precisos para el diagndstico y tra-
tamiento de la hipertension pulmonar en el nifio.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



RESUMEN

La ecocardiografia fetal ofrece una ventana al corazon
fetal que no solo ha permitido una mejora en el diagndsti-
co prenatal de las cardiopatias congénitas (CC), sino que
ayuda a entender la evolucion y desarrollo de las malforma-
ciones cardiacas y la repercusion de determinadas enferme-
dades extracardiacas sobre el sistema cardiovascular en de-
sarrollo. Las cardiopatias congénitas son las malformacio-
nes fetales mas frecuentes, con una incidencia general de 4-
8/1.000 recién nacidos vivos, y son responsables del 20% de
las muertes neonatales y del 50% de las muertes infantiles.
Las malformaciones cardiacas son los defectos mas frecuen-
temente pasados por alto en la valoracion prenatal. Esto se
debe a que es una técnica compleja y operador-dependiente
que precisa de un entrenamiento especifico y tiempo para
realizar una exploracion adecuada. El cuidado y manejo de
estos pacientes precisa de un equipo multidisciplinar con car-
di6logos infantiles especializados en cardiologia fetal, obs-
tetras y ecografistas obstétricos, genetistas, psicologos y tra-
bajadores sociales para poder ofrecer una valoracion com-
pleta y cuidado integral del feto y de sus padres.

Palabras clave: Cardiopatias fetales; Ecocardiografia fetal;
Diagnostico intrattero.

ABSTRACT

Fetal echocardiography offers a window to the fetal heart
that has not only allowed for an improvement in prenatal
diagnosis of congenital heart diseases (CHD) but also helps
to understand the evolution and development of cardiac
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ARTICULO ORIGINAL
Cardiologia fetal

T. Alvarez Martin, E. Maroto Alvaro

Seccion de Cardiologia Infantil. Hospital Gregorio Maranion. Madrid.

malformations and the repercussion of certain extracardiac
diseases on the developing cardiovascular system. Congen-
ital heart diseases are the most frequent fetal malformations
having a general incidence of 4-8/1000 live newborns. They
are responsible for 20% of neonatal deaths and 50% of
child deaths. Cardiac malformations of the most frequent-
ly overlooked defects in the prenatal evaluation. This is be-
cause the fetal echocardiography is a complex and opera-
tor-dependent technique that requires specific training and
time to carry out an adequate examination. The care and
management of these patients require a multidisciplinary
team with child cardiologists specialized in fetal cardiology
as well as obstetricians and obstetric ultrasonographists, ge-
neticists, psychologists and social workers in order to offer
a complete evaluation and comprehensive care of the fetus
and parents.

Key words: Fetal heart diseases; Fetal echocardiography; In-
trauterine diagnosis.

INTRODUCCION

Gracias a los avances en las técnicas de imagen, en este
momento somos capaces de visualizar y entender aspectos
del desarrollo del sistema cardiovascular hasta ahora des-
conocidas. La ecocardiografia fetal ofrece una ventana al
corazon fetal que no solo ha permitido una mejora en el
diagnostico prenatal de las cardiopatias congénitas (CC),
sino que ayuda a entender la evolucion y desarrollo de las
malformaciones cardiacas y la repercusion de determinadas
enfermedades extracardiacas sobre el sistema cardiovascu-
lar en desarrollo.

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones fe-
tales mas frecuentes, con una incidencia general de 4-8/1.000
recién nacidos vivos, y son responsables del 20% de las
muertes neonatales y del 50% de las muertes infantiles. La
incidencia es menor en los recién nacidos vivos por la muer-
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te intradtero de fetos afectos. A pesar de la mejora en el diag-
nostico prenatal en las ultimas dos décadas, las malforma-
ciones cardiacas son los defectos mas frecuentemente pasa-
dos por alto en la valoracion prenatal. Aunque el screening
en poblaciones de alto riesgo ha sido crucial en muchas en-
fermedades, en el diagnostico prenatal de las cardiopatias
congénitas supone un escenario de mucho esfuerzo para po-
cos diagndsticos. Esto se debe a que es una técnica comple-
ja y operador-dependiente que precisa de un entrenamien-
to especifico y tiempo para realizar una exploracion ade-
cuada. Los estudios publicados en los ultimos afios demues-
tran la dificultad del diagndstico de este tipo de patologias
y la tasa de deteccion se sitaa entre el 40-50% para las car-
diopatias congénitas catalogadas como mayores.

El cuidado y manejo de estos pacientes precisa de un
equipo multidisciplinar con cardiélogos infantiles especia-
lizados en cardiologia fetal, obstetras y ecografistas obsté-
tricos, genetistas, psicologos y trabajadores sociales para
poder ofrecer una valoracion completa y cuidado integral
del feto y de sus padres.

El objetivo de la ecocardiografia fetal es excluir la pre-
sencia de malformaciones cardiacas vy, si es preciso, realizar
el diagndstico especifico de la cardiopatia congénita presen-
te. Es la herramienta de diagndstico de la anatomia car-
diaca y de las alteraciones del ritmo y cada vez mds se esta
extendiendo el estudio de la funcion cardiaca con técnicas
ya aceptadas en adultos y nifios.

INDICACIONES DE ECOCARDIOGRAFIA FETAL

En el momento actual no existe un screening universal
para la realizacion de ecocardiografia fetal sino que se re-
aliza una politica de grupos de riesgo. El problema princi-
pal es que la mayoria de las CC aparecen en gestantes sin
factores de riesgo, por lo que la indicacion con mds rendi-
miento es la presencia de una imagen anormal o una sospe-
cha de CC por parte del screening obstétrico.

Las indicaciones de la ecocardiografia fetal se clasifican
en fetales, maternas y familiares.

Indicaciones fetales

Las indicaciones fetales son una imagen anormal en el
screening obstétrico, anomalias extracardiacas, alteracio-
nes cromosomicas, aumento del pliegue nucal en el primer
trimestre, hidrops no inmune, alteraciones del ritmo y ges-
taciones multiples.

La asociacion de cardiopatia congénita con malforma-
ciones extracardiacas varia entre un 20-40%, segun las se-
ries analizadas. Es mayor en los centros terciarios y cuan-
to mas precoz se realiza el estudio.

El uso del pliegue nucal (PN) como screening de pri-
mer trimestre se ha impuesto en la prictica diaria como
un marcador de riesgo independiente de cromosomopatia
y cardiopatia congénita. La etiologia de esta asociacion to-
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davia no esta totalmente esclarecida. La hipotesis de una
disfuncion ventricular transitoria que ocasionaria altera-
ciones en el drenaje linfatico y justificaria la asociacion
con insuficiencia trictspide transitoria y ductus venoso re-
trogrado no esta universalmente aceptada. La prevalencia
de CC aumenta exponencialmente con el grosor del plie-
gue nucal.

Indicaciones maternas

Las indicaciones maternas mas frecuentes son la diabe-
tes, fenilcetonuria, exposicion a teratogenos (alcohol, far-
macos anticonvulsivantes, litio, dcido retinoico, infecciones
virales), antecedentes de cardiopatia materna o presencia de
anticuerpos lapicos positivos o conectivopatias.

La diabetes materna asocia mayor riesgo de anomalias
conotruncales en caso de mal control metabélico durante
la gestacion, con un aumento del riesgo al 4-6% que en el
caso de la fenilcetonuria asciende a un 14%.

Es conocido el riesgo de cardiopatia congénita en caso
de infeccion por rubéola en las fases precoces de la gesta-
cién. Sin embargo, en otras infecciones virales como el ci-
tomegalovirus, coxsackie y parvovirus no se ha demostra-
do la asociacion con malformacién cardiaca pero si el de-
sarrollo de miocarditis fetal.

Una indicacion de ecocardiografia fetal que ha aumen-
tado en los ultimos afios es el deseo materno de evitar téc-
nicas de diagnodstico invasivo a pesar de tener factores de
riesgo como edad materna avanzada o marcadores bio-
quimicos alterados. La realizacion de esta prueba nunca sus-
tituye al estudio genético, pero permite descartar el porcen-
taje de anomalias cromosdmicas que se asocian con cardio-
patia (por ejemplo el 50-60% de los pacientes con trisomia
21, el 99% de las trisomias 18 y el 90% de las trisomias
13).

Indicaciones familiares

Las indicaciones familiares son que exista un hijo pre-
vio con CC, CC paterna y antecedentes de sindromes que
asocien malformaciones cardiacas.

La tasa global de recurrencia de CC es de un 2-4% en
caso de que uno de los padres tenga una CCy 2% en caso
de hermanos con CC. Algunas cardiopatias tienen una ta-
sa de recurrencia mayor que otras, por ejemplo, las patolo-
gias izquierdas o las heterotaxias.

Un dato a tener en cuenta es que el 90% de las CC apa-
recen en gestantes que no se incluyen en estos grupos de ries-
g0, por lo que la deteccion de una imagen anormal en el es-
tudio obstétrico es la tinica manera de acceder al diagnds-
tico de estos pacientes.

MOMENTO DEL DIAGNOSTICO
El momento 6ptimo para la realizacion de una ecocar-
diografia transabdominal y obtener toda la informacion ne-
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cesaria para un diagndstico certero es a partir de la semana
16°-18* de gestacion, variando segun la posicion fetal y la
transmision sénica materna.

Embrioldgicamente, el tubo cardiaco completa su pro-
ceso de septacion, desarrollo valvular y division conotrun-
cal a las 10 semanas, desarrollando los primeros latidos car-
diacos a las 5 semanas. Entre la 12* y 17* semana duplica
su tamafio y lo triplica a la semana 21°. Este crecimiento es
crucial para poder estudiar con la tecnologia de ultrasoni-
dos actual la anatomia y fisiologia cardiovascular.

DIAGNOSTICO PRECOZ

La mejora de las sondas ecogrificas y los nuevos mar-
cadores de aneuploidia y riesgo de cardiopatia ha llevado
en los ultimos afos a un aumento progresivo de la deman-
da de diagndstico precoz, entre las 13 y 15 semanas de ges-
tacion. Los estudios de primer trimestre requieren mas ex-
periencia y recursos y probablemente deban reservarse pa-
ra poblaciones de alto riesgo en centros especializados. La
mayoria de los autores estan de acuerdo en que para con-
firmar la normalidad debe realizarse un estudio en el segun-
do trimestre, en poblaciones de alto y bajo riesgo.

Las imdgenes transabdominales son las mas extendi-
das y familiares. La imagen transvaginal permite mejor vi-
sualizacion en el primer trimestre (menos de 14 semanas de
gestacion), cuando la ventana transabdominal no es ade-
cuada. Sin embargo, en la ecografia transvaginal los movi-
mientos del transductor son muy limitados, y su estrecho
rango de foco supone un problema si la posicion fetal no es
adecuada.

Un estudio realizado para analizar la capacidad de diag-
nostico de la ecocardiografia transvaginal entre la semana
13%y 15% de gestacion encontrd una tasa de visualizacion
de todas las estructuras cardiacas de un 47,5% en una po-
blacién no seleccionada y 76,9% en poblacion de alto ries-
go. La tasa de visualizacion en ecocardiografia combinan-
do imdgenes transvaginales y transabdominales varid entre
90-100% en tres instituciones que evaluaron poblacion de
alto riesgo. La experiencia de la institucion y el operador
son importantes determinantes en los estudios precoces y
un abordaje mixto parece ser lo mas beneficioso.

PECULIARIDADES DEL SISTEMA
CARDIOVASCULAR FETAL

El sistema cardiovascular fetal difiere del adulto en nu-
merosos puntos. Primero, la estructura del miocardio fetal
es unica. Los miocitos fetales pueden desarrollar hiperpla-
sia y aumento de nimero mientras que los miocitos madu-
ros solo desarrollan hipertrofia y aumento del tamario. Se-
gundo, el miocardio fetal es mds rigido, con alteracion en
la relajacion respecto al adulto. El miocardio fetal esta for-
mado por un 60% de elementos no contractiles respecto
al 30% del corazén adulto.

VoL. 67 N°3, 2011

La circulacion fetal también es tnica. A diferencia de la
vida postnatal, en la cual las circulaciones pulmonar y sis-
témica trabajan en serie (la sangre desoxigenada es bombe-
ada por el ventriculo derecho a los pulmones, retorna al la-
do izquierdo que la bombea al cuerpo), en el feto el lado de-
recho e izquierdo funcionan en paralelo, con la oxigenacion
dependiente de la placenta. Existen una serie de cortocircui-
tos tinicos en la vida fetal, como el ductus venoso, el fora-
men oval y el ductus arterioso.

La circulacion fetal estd disefiada de manera adaptada
a las necesidades del feto. La placenta es un 6rgano muy
vascularizado y con una resistencia vascular extremadamen-
te baja. Las arterias umbilicales se originan en las arterias
iliacas y llevan una mezcla de sangre desoxigenada a la pla-
centa. La vena umbilical lleva sangre oxigenada, a través
del cordén umbilical de regreso al feto. La vena umbilical
se continta con el ductus venoso, una estructura que atra-
viesa el higado, y conecta con la vena cava inferior justo an-
tes de la union con la auricula derecha. El dngulo de inser-
cion del ductus venoso establece un flujo preferente de la
sangre mas oxigenada procedente de la placenta a través del
foramen oval a las cavidades izquierdas para que llegue a
perfundir el miocardio y el cerebro. De la misma manera,
la sangre desoxigenada procedente del feto a través de la ve-
na cava superior se dirige a la valvula tricaspide y es eyec-
tada por el ventriculo derecho en la arteria pulmonar. El le-
cho vascular pulmonar es un circuito de alta resistencia du-
rante la vida fetal, de manera que solo un 10% del gasto del
VD pasa por el circuito pulmonar y la mayoria de la sangre
pasa por el ductus arterioso a la aorta descendente y a tra-
vés de las arterias umbilicales llega a la placenta para oxi-
genarse de nuevo. El sistema cardiovascular fetal estd di-
sefiado para maximizar el aporte de oxigeno a los tejidos
que mas lo necesitan y aportar la sangre desoxigenada a la
placenta de la mejor manera posible.

Esta manera especial de circular con los cortocircuitos
fisiol6gicos permite que cardiopatias muy severas perma-
nezcan asintomaticas y compensadas durante la vida fetal
y se manifiesten drdsticamente con el inicio de la respira-
cion y la necesidad de establecer la circulacion en serie.

TECNICA DE LA ECOCARDIOGRAFIA

Para la realizacion de una ecocardiografia fetal es necesa-
rio un ecografo con sondas de frecuencias 3-7 MHz y posi-
bilidad de eco-bidimensional, Doppler pulsado, Doppler con-
tinuo y Doppler color y un zoom de alta resolucion. Se han
propuesto diferentes sistemas estandarizados para la evalua-
cion del corazoén fetal. Unos se basan en los planos ecocar-
diograficos usados en cardiologia pediatrica y otros en pla-
nos transversales mas sencillos de obtener e interpretar adap-
tados a la practica habitual del ecografista obstétrico. En li-
neas generales ambos sistemas se complementan y el objeti-
vo final es establecer un analisis secuencial del corazon fetal.
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FIGURA 1. Corte del cuatro cimaras.
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FIGURA 2. Corte del arco aértico.

La exploracion sistematica del corazon fetal permite con-
firmar la normalidad facilmente y en caso de malformacio-
nes cardiacas realizar un diagndstico preciso. Se basa en che-
quear las conexiones del corazon. Hay seis conexiones car-
diacas a considerar, tres en cada lado del corazon. La cone-
xion venosa-atria, la conexion atrio-ventricular y la cone-
xi6n ventriculo-arterial. En el lado derecho, la vena cava su-
perior e inferior drenan en la auricula derecha, que conec-
ta a través de la vélvula tricispide con el ventriculo derecho
que se continda con la arteria pulmonar. En el lado izquier-
do, la auricula izquierda recibe la sangre de las venas pul-
monares, y conecta via la valvula mitral con el ventriculo
izquierdo del que nace la aorta.

El cuatro cimaras (Fig. 1) es el plano mas utilizado pa-
ra el estudio del corazon fetal y se obtiene en una seccion
transversal del torax justo por encima del diafragma. El exa-
men de este plano muestra las venas pulmonares y las auri-
culas, las conexiones atrioventriculares y los dos ventricu-
los. Tres de las seis conexiones se pueden ver en un solo pla-
no. El septo interventricular también puede analizarse en
este corte transversal. Cldsicamente se establecio el corte de
cuatro camaras como estandar para el screening de malfor-
maciones cardiacas; su obtencion es posible en aproxima-
damente un 90% de los casos, pero como tnico plano de
estudio tiene una tasa de deteccion de CC de un 40%.

En el corte de cuatro camaras se debe analizar:

1. El corazén ocupa un tercio del térax y el apex se locali-
zaa45°.

2. Hay dos auriculas de aproximadamente el mismo tamafio.

3. Hay dos ventriculos de aproximadamente el mismo ta-
mafio y grosor y ambos tienen la misma contractilidad.

4. La cruz del corazon esta formada por la insercion de la
vélvula mitral y trictspide, el septo interauricular y el
septo interventricular. La tricuspide se inserta discreta-
mente mds apical que la mitral.
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5. Hay dos vélvulas auriculoventriculares que se abren y
se cierran.

6. Visualizar el flap del foramen oval en la auricula izquier-
da.

El analisis de las conexiones ventriculo-arteriales pre-
cisa de planos en los que se originen las grandes arterias, ya
sea en proyecciones horizontales o transversales. Angulan-
do el transductor cranealmente desde las cuatro cimaras
hacia el hombro derecho se demuestra la aorta naciendo en
el centro del torax del ventriculo izquierdo. Cranealmente
a este plano se visualiza la arteria pulmonar naciendo del
ventriculo derecho anterior a la aorta cerca de la pared to-
racica y dirigiéndose directamente hacia la columna. Angu-
lando el transductor hacia el hombro izquierdo en un pla-
no longitudinal demuestra la conexion del corazon derecho
con el arco ductal. Angulando el transductor hacia el hom-
bro derecho se puede visualizar en una seccion longitudinal
del feto el arco aértico (Fig. 2).

En el andlisis de los grandes vasos en estos planos se de-
be evaluar:

1. Hay dos arterias.

2. La aorta se origina en el centro del torax del ventriculo
izquierdo y se continta con el arco aértico, que puede
identificarse por los troncos supraadrticos.

3. La arteria pulmonar se origina del ventriculo derecho
y se bifurca rapidamente en las arterias pulmonares y el
ductus arterioso.

4. Las grandes arterias son de tamafo similar, aunque la
arteria pulmonar puede ser discretamente mayor.

5. La vélvula pulmonar es anterior y craneal a la valvula
aortica.

6. Los grandes vasos se cruzan en el origen.

El estudio ecocardiografico fetal en cinco planos se ba-
sa en cinco cortes transversales de caudal a craneal del ab-
domen y el torax del feto que permite una vision general de
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la anatomia cardiaca de una manera sencilla y efectiva. Des-

critos por Yaguel en el afio 2001, se han establecido como

la manera mas extendida de evaluar el corazon fetal en el
estudio obstétrico.

Un primer plano transversal a nivel del abdomen esta-
blece la situacion de la VCI, la aorta y el estomago, deter-
minando el situs abdominal. Desplazando el transductor
cranealmente, el segundo plano transversal a nivel del to-
rax es el cuatro cimaras, con la obtencion de la informa-
cion que hemos descrito previamente. El tercer plano, cra-
neal y discretamente anterior visualiza la salida de la aor-
ta del VI'y mas craneal en el cuarto plano la salida de la pul-
monar del VD. De esta manera se comprueba el cruce arte-
rial y se establecen las seis conexiones cardiacas.

Especialmente util es el quinto plano, el corte de los tres
vasos (Fig. 3), es una manera sencilla de acceder al estudio
de los grandes vasos. Se obtiene desplazando cranealmen-
te el transductor desde el plano de la arteria pulmonar con
una ligera angulacion anterior. En este corte visualizamos
la arteria pulmonar a nivel del ductus arterioso, el arco a6r-
tico y la vena cava superior en el mismo plano. Permite iden-
tificar los dos arcos y comparar el tamafio lado a lado. Con
el Doppler color se evalta la presencia de flujo anterogra-
do en los dos tractos de salida en el corazon normal. Si se
visualiza flujo retrégrado en alguno de los dos vasos debe
sospecharse una obstruccion severa en el tracto de salida.
En este plano el arco aortico y el ductus se unen en una “V”
con la confluencia en la parte posterior del torax. La rela-
cion con la traquea permite identificar el situs de la aorta,
en situacion normal, ambos vasos (la aorta y el ductus)
deben estar a la izquierda de la traquea. La presencia de un
cuarto vaso a este nivel permite sospechar una persisten-
cia de la vena cava superior izquierda.

La ecografia es una técnica dependiente de la habili-
dad del operador. La Sociedad Americana de Ecocardiogra-
fia establecié en 2004 los conocimientos necesarios para
el desarrollo de esta técnica:

- Ser capaz de reconocer el espectro completo de las car-
diopatias simples y complejas, adquiridas y congénitas y
sus manifestaciones e historia natural a lo largo de la ges-
tacion y reconocer las limitaciones de la ecocardiografia
fetal en la deteccion de lesiones asociadas importantes.

- Tener los conocimientos y habilidades para aplicar to-
das las modalidades de la ecocardiografia, incluido 2-D,
M-mode, Doppler pulsado, Doppler continuo y Dop-
pler color en el reconocimiento y evaluacion de los co-
razones normales y patoldgicos.

- Tener los conocimientos de la anatomia y fisiologia del
sistema cardiovascular a través de los estados de desa-
rrollo humano.

- Tener un amplio conocimiento del espectro de arritmias
y la habilidad para utilizar el espectro de las modalida-
des ecocardiograficas en su valoracion.
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FIGURA 3. Corte de los tres vasos: arteria pulmonar con ductus
arterioso, Aorta transverso y vena cava superior.

- Tener conocimientos en los principios de la ultrasono-
grafia y su aplicacion en el embarazo.

- Tener un amplio conocimiento de la fisiologia materno-
fetal asi como de las condiciones maternas que pueden
afectar al desarrollo del feto.

- Estar familiarizado con los altimos avances en diagnds-
tico prenatal, incluyendo las pruebas invasivas y no in-
vasivas disponibles durante el embarazo.

- Tener conocimiento del campo creciente del intervencio-
nismo fetal y sus posibles efectos en el sistema cardio-
vascular fetal.

LIMITACIONES DE LA ECOCARDIOGRAFIA FETAL

La ecocardiografia fetal, como todas las técnicas con ul-
trasonidos, es operador-dependendiente y depende de la ex-
periencia del cardi6logo infantil que la realiza. Las limita-
ciones técnicas incluyen la posicion fetal o el hdbito ma-
terno. En casos de obesidad materna puede ser imposible
conseguir unas imagenes de calidad suficiente como para
realizar un diagnoéstico detallado. En caso de gestaciones
multiples se producen zonas de sombra que dificultan el es-
tudio de todos los planos cardiacos. Dentro de los diagnds-
ticos cardiacos, las comunicaciones interventriculares pe-
quenias, el drenaje venoso pulmonar anémalo y la coarta-
cion de aorta son los diagnosticos mas dificiles y los que
mds falsos negativos tienen. La comunicacion interauricu-
lar tipo ostium secundum y el ductus arterioso persistente
son imposibles de diagnosticar ya que son comunicaciones
fisiol6gicas en el feto.

ALTERACIONES DEL RITMO

El electrocardiograma es dificil pero no imposible de rea-
lizar en el feto. La sefial del ECG fetal es débil debido a la
distancia al abdomen materno y la interferencia con el co-
razén materno. Se han desarrollado algoritmos que son ca-
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paces de procesar la sefial del ECG fetal y transcribirla pe-
ro no estan disponibles atn en la practica diaria. Como
alternativa al ECG fetal, las arritmias fetales se pueden es-
tudiar mediante el anélisis de las consecuencias mecanicas
de la actividad eléctrica, ya sea el movimiento de las cavi-
dades cardiacas o los flujos.

La frecuencia cardiaca fetal normal varia entre 120-180
Ipm con sincronia atrioventricular. Incrementos transitorios
en la frecuencia cardiaca pueden verse durante los periodos
de actividad y bradicardia transitoria durante la compre-
sion del abdomen materno por el transductor.

La extrasistolia supraventicular es la arritmia mas fre-
cuente en el feto. Se ha relacionado con la membrana del
foramen oval redundante, el uso de nicotina o la insuficien-
cia placentaria. Son benignos y tipicamente desaparecen al
nacer.

Las enfermedades autoinmunes maternas con anticuer-
pos SS-A 'y SS-B circulantes pueden danar el sistema de con-
duccion fetal y producir un bloqueo auriculo-ventricular com-
pleto. La evaluacion de las madres con anticuerpos positivos
permite identificar fases precoces del dafio con bloqueo de
primer y segundo grado mediante la medida del intervalo PR
mecdnico e instaurar un tratamiento precoz con corticoides
antes de que el BAVC esté establecido y sea irreversible.

En los fetos, las frecuencias cardiacas rapidas son bien
toleradas durante periodos largos de tiempo, incluso dias.
Las taquicardias mds frecuentes en el feto son las supraven-
triculares (FC 220-280 Ipm) y el flutter auricular (FC >300
Ipm). Son facilmente distinguibles evaluando la relacion 1:1
auriculas-ventriculos. Si la taquicardia se mantiene resulta
en disfuncion ventricular, alteracion de la relajacion e hi-
drops.

La evaluacion de una taquicardia fetal requiere eva-
luar el mecanismo subyacente y el tipo de taquicardia, eva-
luar la repercusion, si es intermitente o mantenida y la edad
gestacional. La actitud puede ser expectante con monitori-
zacion estricta en los casos de taquicardias intermitentes, fi-
nalizar la gestacion si la taquicardia es mantenida y la edad
gestacional adecuada o iniciar tratamiento transplacentario
para frenar la taquicardia. El firmaco de eleccion sera aquel
que tenga menos efectos secundarios y sea mds eficaz para
el tipo de taquicardia analizado. El firmaco mas frecuente-
mente utilizado es la digoxina, con el inconveniente del
escaso paso placentario en caso de hidrops. Otras alterna-
tivas con buenos resultados son el sotalol, la flecainida y la
amiodarona, de eleccién en caso de precisar administracion
fetal mediante puncion directa.

EVALUACION DEL SISTEMA CARDIOVASCULAR
FETAL: ANALISIS DOPPLER

La ecocardiografia fetal permite evaluar las anomalias
cardiacas estructurales y funcionales. La ecocardiografia
morfoldgica nos permite el diagndstico de practicamente to-
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das las malformaciones cardiacas y el mejor conocimiento

de la fisiologia fetal y el uso del Doppler se ha extendido

para la evaluacion de la funcion cardiaca y su repercusion
hemodinamica en el feto.

Una simple medida de la funcion cardiaca es determinar
el tamafio del corazon. La cardiomegalia se evalta com-
parando el drea del corazon en un corte transversal con el
area del torax. El indice cardiotoracico debe ser < 0,33, o
de una manera visual, deben caber tres corazones en el t6-
rax.

La evaluacion mediante el Doppler en diferentes loca-
lizaciones del sistema cardiovascular permite entender el
funcionamiento fisioldgico de la circulacion fetal. Los pa-
trones normales de flujo sanguineo en estos lugares ya han
sido establecidos y las desviaciones de estos patrones de nor-
malidad sugieren patologia.

Las alteraciones del flujo en el sistema cardiovascular
normalmente traducen una alteracion en la complianza ven-
tricular con una elevacion en las presiones de llenado au-
ricular, reflejando un impedimento para el flujo anterd-
grado o flujo retrégrado en el sistema venoso. El analisis
Doppler nos ofrece la posibilidad de entender mas en pro-
fundidad estos trastornos.

Los siguientes son los sitios mas frecuentemente interro-
gados por el Doppler en el feto:

- Las valvulas atrioventriculares (Fig. 4): el patron nor-
mal a través de la tricispide y la mitral es un flujo con
dos picos que representan el llenado diastélico precoz
pasivo tras la apertura de las valvulas y el llenado acti-
vo con la contraccion auricular. En el feto, la segunda
onda es normalmente de mayor velocidad. Cuando se
altera la complianza ventricular los dos picos se pueden
fusionar.

- La vena cava inferior: el flujo es normalmente fésico,
con un pequeiio pico retrogrado. Las alteraciones en la
complianza ventricular derecha, la restriccion al flujo
o la disfuncion ventricular resultan en un aumento del
pico retrogrado.

- El ductus venoso (Fig. 5): el flujo es normalmente fasi-
co pero a diferencia del anterior es anterdgrado duran-
te todo el ciclo cardiaco. La presencia de flujo retrogra-
do sugiere un aumento en la presion de la auricula de-
recha.

- Laarteria umbilical: flujo pulsatil con una fase sistolica
y una fase diastélica. La evaluacion del flujo en la arte-
ria umbilical provee de informacion sobre el estado de
la placenta. La placenta es un 6rgano con una resisten-
cia vascular muy baja por lo que el flujo diastélico en la
arteria umbilical debe ser alto. Una disminucion en el
flujo diastolico en la arteria umbilical refleja un aumen-
to de resistencia en la placenta y se puede ver en una va-
riedad de enfermedades como infecciones, retraso del
crecimiento intrauterino, preeclampsia o el sindrome de
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transfusion feto-fetal. La resistencia vascular de la pla-
centa se puede calcular mediante el indice de pulsatili-
dad (velocidad sistdlica-velocidad diastélica/integral ve-
locidad-tiempo o el drea bajo la curva).

- La vena umbilical: el flujo normal es continuo, de baja
velocidad y no pulsatil.

CONSEJO PRENATAL Y EVOLUCION DE LAS CC

La evolucion de las CC diagnosticadas prenatalmente
esta influenciada por varios factores. El espectro es diferen-
te de las que vemos en la vida postnatal, con mayor repre-
sentacion de las formas mds severas. Hay una mayor inci-
dencia de anomalias extracardiacas y cromosomopatias que
condiciona un mayor porcentaje de pérdida fetal. Ademis,
algunas lesiones cardiacas son progresivas a formas mas se-
veras.

Tras un diagnostico de CC debe ofrecerse a los padres
la informacion mds detallada posible del problema. Esto in-
cluye descripcion detallada de la anomalia, la necesidad
de cirugia y el tipo de intervencion disponible, el nimero de
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FIGURA 4. Doppler de valvula mitral
con flujo bifasico, pico A de llenado pa-
sivo y pico E de contraccion auricular.
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FIGURA 5. Doppler caracteristico del
ductus venoso: fasico y antergrado en
todo el ciclo.

procedimientos necesarios, la mortalidad y morbilidad aso-
ciada y la evolucion a largo plazo. Los padres necesitan en-
tender todos estos factores antes de tomar una decision
sobre el embarazo. Es normal que la situacion de estrés ini-
cial de los padres haga dificil asimilar toda la informacion
y sean necesarias varias consultas para asegurarse un co-
rrecto entendimiento del problema.

Las lesiones cardiacas son procesos dindmicos en el co-
razon en desarrollo y precisan una evaluacion seriada. En
nuestra practica habitual monitorizamos los fetos con car-
diopatias congénitas mediante ecocardiografias cada 4-6 se-
manas para evaluar la posibilidad de progresion (empeora-
miento de las lesiones valvulares) o cambios fisiologicos (dis-
funcion ventricular o insuficiencia de las valvulas auriculo-
ventriculares) que puedan ocurrir. Los fetos con arritmia, hi-
drops, lesiones progresivas o aquellos que reciben tratamien-
to transplacentario requieren controles mas frecuentes.

Las anomalias estructurales del corazon raramente resul-
tan en una alteracion del bienestar fetal y casi todos los em-
barazos llegan a término sin desarrollar hidrops ni insufi-
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ciencia cardiaca. La hipoplasia severa del ventriculo derecho
o izquierdo, o incluso la estenosis severa en los tractos de sa-
lida, tienen pocas consecuencias en la circulacion fetal, ya
que es la placenta y no los pulmones la que oxigena la san-
gre fetal y existen estructuras como el ductus arterioso y el
foramen oval que permiten bypasear las estructuras malfor-
madas y mantener el flujo. Las excepciones a este principio
son los fetos con anomalias cromosdmicas, insuficiencia de
las valvulas auriculoventriculares significativas y los casos
con disfuncion ventricular. La tasa global de pérdida intra-
utero de las cardiopatias congénitas es del 10%.

La ecocardiografia fetal nos ha permitido estudiar y de-
mostrar la progresion de las CC intrattero. Por ejemplo,
una estenosis pulmonar con valvula patente a las 18 se-
manas de gestacion puede progresar a atresia pulmonar con
hipoplasia de VD al final de la gestacion. La progresion de
las lesiones izquierdas ha sido detalladamente estudiada y
documentada. La estenosis adrtica con un ventriculo dila-
tado y disfuncionante a las 16 semanas puede progresar a
hipoplasia de ventriculo izquierdo al nacimiento. Lo que to-
davia no esta totalmente establecido es por qué no todas las
lesiones progresan de la misma manera y severidad. Sin em-
bargo, bajo esta premisa de evolucion por teoria de flujo se
ha desarrollado el intervencionismo fetal con objeto de
variar la historia natural de las lesiones obstructivas, evi-
tando su progresion a hipoplasia de cavidades.

La mortalidad operativa actual de la mayoria de las car-
diopatias congénitas, excepto la hipoplasia de ventriculo iz-
quierdo, es menor del 5%, pero eso no refleja la evolucion
de las cardiopatias diagnosticadas prenatalmente. Los da-
tos aportados respecto al impacto del diagndstico prenatal
en las CC son contradictorios. El analisis es complicado
ya que las CC diagnosticadas prenatalmente representan el
extremo mas severo del espectro, con mayor incidencia de
malformaciones extracardiacas y alteraciones cromos6mi-
cas. La tasa de supervivencia también depende de la tasa de
terminacion de la gestacion. Si un porcentaje elevado de las
gestaciones con fetos mas severamente afectados son termi-
nadas, la supervivencia de los restantes parece mejor.

Son pocos los estudios que han demostrado mejor evo-
lucion en los casos diagnosticados prenatalmente, en espe-
cial las lesiones con manejo biventricular. La mortalidad pre
y postoperatoria de la DTGA ha demostrado ser menor
en los casos con diagnostico prenatal. Un pequefio estudio
de coartacion encontr6 que el diagndstico prenatal se aso-
ciaba con menor morbilidad y mejor supervivencia. Con
respecto al prondstico del SVIH, los resultados son varia-
dos. La serie analizada por Bradkley encuentra que los pa-
cientes con diagndstico prenatal tienen peor supervivencia
que los diagnosticados postnatalmente. Sin embargo, el
estudio de Tworetzky demostr6 una mejoria en la supervi-
vencia y menor morbilidad en los pacientes con diagndsti-
co prenatal.
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El diagndstico prenatal de las CC tiene numerosos be-
neficios potenciales. Permite a los padres elegir si quieren
continuar con la gestacion y les aporta el tiempo necesario
para entender la naturaleza y magnitud del problema. Ade-
mds, permite planificar el lugar del parto y evita la inesta-
bilidad hemodinamica derivada del cierre ductal en las car-
diopatias ductusdependientes. La repercusion que estos fac-
tores pueda tener en el prondstico neuroldgico a largo pla-
0 estd por analizar.

Desde el inicio de la cardiologia fetal hace 20 afios, el
desarrollo de este campo ha sido vertiginoso y no tenemos
por qué pensar que no vaya a continuar en los proximos
afos. La aplicacion de las nuevas tecnologias de ecocardio-
grafia tridimensional en tiempo real que permite la obten-
cién de un volumen para posterior andlisis por personal es-
pecializado puede extender el diagndstico a zonas sin acce-
so a un centro terciario. El uso del Doppler tisular para la
evaluacion de la funcion cardiaca fetal nos permitird reco-
nocer precozmente las situaciones de disfuncion sistolica y
diastolica que preceden al fallo cardiaco fetal.

A medida que nuestro conocimiento y capacidad de es-
tudio del corazdn fetal mejoran el intervencionismo es una
atractiva opcion de tratar y variar la evolucién natural de

determinadas cardiopatias antes de que el dafio esté esta-
blecido.
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Actualizacion en intervencionismo
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RESUMEN

El gran desarrollo de las técnicas de imagen en el estudio
de las cardiopatias congénitas permite aumentar la calidad
y resultado del intervencionismo en cardiologia pediatrica,
tanto en la indicacion y contraindicacion de los procedimien-
tos como en su planificacion y eleccion de los diferentes im-
plantes. La ecocardiografia en 3D muestra integramente la
anatomia del septum interauricular (STA) facilitando el pro-
cedimiento de cierre de los diferentes orificios.

La angiografia rotacional en la misma sala de catete-
rismo muestra, en una sola inyeccion de contraste, toda la
anatomia cardiaca y vascular en multiples angulaciones, per-
mitiendo diseniar la estrategia de intervencionismo a reali-
zar y la curva ideal de los catéteres a emplear.

Las medidas del defecto interatrial, espesor relativo de
los bordes existentes, tamafios de la comunicacion interven-
tricular o didmetro del anillo aértico, cada vez pertenecen
mas a la ecocardiografia que a la angiografia. La morfolo-
gia del arco e istmo adrticos y el tamafio y funcion del ven-
triculo derecho (VD) son patrimonio de la resonancia mag-
nética nuclear (RMN). No obstante, la evaluacién hemodi-
namica del corazon malformado, la fluorografia de alta re-
solucion para fracturas de stents o patillas de dispositivos
y la integracion de la angiografia rotacional en el plano prin-
cipal de estudio convierten la sala de hemodinamica en un
lugar de estudio fisiopatoldgico y tratamiento endovascu-
lar. Existen patologias que pueden ser ya consideradas co-
mo rescatadas de la cirugia convencional, como los ductus
de cualquier tamafio, estenosis pulmonar, recoartaciones de
aorta, fistulas coronarias, entre otras.

Correspondencia: Dr. Ramon Bermudez-Cafiete. Servicio de Cardiologia
Pediatrica-Hemodinamica y Cateterismo Terapéutico. Hospital Ramé6n
y Cajal. Ctra. de Colmenar, Km. 9,100. 28034 Madrid.

E-mail: rbermudezcardio@gmail.com

Recibido: Febrero 2011

REev Esp PEDIATR 20115 67(3): 136-153

136 R.Bermidez Caiiete y cols.

Palabras clave: Técnicas de imagen; Ecocardiografia en 3D;
Angiografia rotacional; Resonancia nuclear magnética
(RNM); Fluorografia de alta resolucion.

ABSTRACT

The important developments in imaging techniques for
the study of congenital heart diseases allows the intervention-
alist to an increase in quality, safety and outcome of the pro-
cedures, also helping to improve the accuracy in the indica-
tions, catheterization planning, device selection and implan-
tation, during catheterization procedures.

Rotational angiography shows the entire cardiac and vas-
cular anatomy in multiple angles adding important anatom-
ical information, in a single contrast injection and making it
possible to design the interventional strategy to be performed
and the ideal curve of the catheters to be used.

Assessment of the size of the atrial or ventricular septal
defects, relative thickness of the existing borders or the diam-
eter of the aortic annulus, can be safely estimated now with
ECHO techniques, during the procedure, instead of angio-
graphic measures. The morphology of the aortic arch and the
size and function of the right ventricle (RV) are now accu-
rately assessed with the nuclear magnetic resonance (MRI).
However, the hemodynamic evaluation of the malformed
heart and a high resolution fluorography for stent or device
strut fractures and the integration of the rotational angiogra-
phy in the principal study plane, converts the catheterization
laboratory in a sophisticated tool for the study of pathophi-
siology and treatment of simple and complex congenital heart
disease. Several lesions can be considered at the present time
as non surgical candidates, due to the result improvement
of catheter based techniques. Among them, patent ductus ar-
teriosus of any size, pulmonary valvar stenosis, a variety of
native and post operative aortic coarctations, coronary fistu-
las, branch pulmonary arterial stenosis and multiple dehis-
cences and heart holes, can be sorted out in the catheter lab-
oratory with very low morbidity and mortality.
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ASO: discos atriales izdo. v derecho

ASO: Vista de carilla atrial izquicrda

FIGURA 1. De izquierda a derecha: A) Dispositivo Amplatzer de cierre de CIA implantado en el tabique interauricular antes de su suel-
ta. Vision en ECO 3D transesofdgico en tiempo real. B) Misma técnica: vision del Amplatzer en la carilla auricular izquierda. C) Angio-
grafia rotacional con reconstruccion 3D. Stent en arteria pulmonar derecha y estenosis en el tercio medio de la arteria pulmonar izquier-
da. (Cortesia: Dres. Dolores Rubio y Federico Gutiérrez Larraya. Servicio de Cardiologia Pedidtrica. Hospital Universitario La Paz).

Key words: Imaging techniques; 3D echocardiography; Ro-
tational angiography; Magnetic resonance imaging (MRI);
High resolution fluorography.

INTRODUCCION

El espectacular desarrollo de las técnicas de imagen en
el estudio de las cardiopatias congénitas esta permitiendo
aumentar la calidad y resultado de los procedimientos, per-
mitiendo gran precision tanto en la indicacion y planifica-
cion como en la contraindicacion de los diferentes implan-
tes.

La ecocardiografia en 3D muestra la anatomia del sep-
tum interauricular (STA) con gran precision, facilitando
las técnicas de cierre de los diferentes orificios interatriales.
La angiografia rotacional en la misma sala de cateterismo
muestra, en una sola inyeccion de contraste, toda la ana-
tomia cardiaca y vascular en multiples angulaciones, per-
mitiendo disefiar la estrategia de intervencionismo a reali-
zar y la curva ideal de los catéteres a emplear (Fig. 1). De
ahi que pueda considerarse en breve la necesidad de un eco-
cardiografo, permanentemente ubicado en la sala de inter-
vencionismo. Medidas del defecto interatrial, espesor rela-
tivo de los bordes existentes, tamafios de la comunicacion
interventricular o didmetro del anillo adrtico, cada vez per-
tenecen mas a la ecocardiografia que a la angiografia.

La morfologia del arco e istmo aorticos y el tamafio y
funcion del ventriculo derecho (VD) son patrimonio de la
resonancia magnética nuclear (RMN). No obstante, la eva-
luacién hemodinamica del corazén malformado, la fluoro-
grafia de alta resolucion para fracturas de stents o patillas
de dispositivos y la integracion de la angiografia rotacional
en el plano principal de estudio convierten la sala de hemo-
dindmica en un lugar de estudio fisiopatoldgico y tratamien-
to endovascular. Existen patologias que pueden ser ya con-
sideradas como rescatadas del campo operatorio, como los
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ductus de cualquier tamafio, estenosis pulmonar, recoarta-
ciones, fistulas coronarias, estenosis de ramas y multiples
dehiscencias. Por ello, el cardidlogo pedidtrico debe siem-
pre preguntarse ante una determinada patologia si existe
para ella una solucion intervencionista. Las fracturas de me-
tales en los implantes, durante el seguimiento y el desarro-
llo potencial de los stents reabsorbibles son campos de gran
interés en el corto plazo.

CIERRE PERCUTANEO DEL DUCTUS

Los resultados clinicos y la evolucion a largo plazo de
los pacientes tratados de ductus arterioso persistente (DAP),
por via percutanea, permiten establecer este método como
electivo en la gran mayoria de pacientes con esta enferme-
dad. Existen comunicaciones que muestran la posibilidad
de dicho tratamiento, incluso en prematuros!*. No obstan-
te, tanto el tratamiento farmacoldgico inicial como el qui-
rargico tienen una gran importancia en esta edad.

Desde 1989 a la actualidad, se han desarrollado diver-
sos dispositivos de cierre y en la actualidad se aplican a dos
tipos clinicos de DAP: pequefios (menores de 2,5 mm) y me-
dianos o grandes (> de 2,5 mm, medidos en el extremo pul-
monar). Para los primeros, el Flipper coil de Cook® y el
Ni Occlud, PFM®, son los més utilizados. Recientemente,
nuevos disefios del ADO II, de Amplatzer, se abren cami-
no en tratamiento del grupo de los pequefios. Para el cierre
de ductus medianos o grandes, los dispositivos de Amplat-
zer “ADO” revolucionaron el tratamiento de esta enferme-
dad, afiadiendo eficacia y practicamente anulando la posi-
bilidad de cortocircuito residual. El acceso venoso necesa-
rio para el cierre ha pasado del 11F para PDA grandes, en
1989 a un promedio de 5 o 6F para la mayoria de los cie-
rres actuales.

Desde el afio 2008, el nuevo ADO I, de malla extrafi-
na de Nitinol y sin material de relleno en su interior ha re-
ducido ain mds el diametro del sistema de introduccion,
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FIGURA 3. Cierre percutdneo de un ductus de gran tamafo. A) Angiografia en proyeccion OAD 30° donde se visualiza el PDA. B) Dis-
positivo oclusor de gran tamaiio (16 mm) implantado en el PDA. C) Imagen ecocardiografica inmediata post implante.

que en PDA pequenos puede llegar al 4F. Este nuevo ADO
1156 con doble disco de retencion, en ambos lados del dis-
positivo, permite tratar con seguridad las formas de ductus
elongadas, complejas o tubulares, tanto por via arterial co-
mo transvenosa. En 2011, las nuevas medidas de ADO I,
con menor diametro del disco de retencion que amplian
su uso hasta los 6 kg de peso a través de vaina del 4F. Con
ligeras modificaciones en forma y material, diversos mode-
los de estos dispositivos se han disefiado, tales como Occlu-
tech, Cocoon, PFM, sobre la base de mejoras técnicas de ca-
da producto (Fig. 2). En general, el tratamiento se efectia
por via transvenosa, con la ayuda diagnostica de una via ar-
terial de pequefio calibre, muy util para el control de posi-
cionamiento del dispositivo. Incluso en caso de migracion
indeseada o sondaje dificil, el tener una via arterial es de
gran ayuda. Se puede evitar la via arterial y posicionar el
dispositivo con apoyo del ECO transtoricico, en casos se-
leccionados y buena ventana.

Hemos tenido experiencia en ductus de gran tamafio
(mayores de 1 cm de didametro pulmonar) en lugares a més
de 2.300 m sobre el nivel del mar, como Addis Abeba o
La Paz. En ellos, la prueba de oclusion con balon y la acti-
tud decidida de cierre nos han permitido gran eficacia, uti-
lizando los dispositivos de cierre de comunicacion interven-
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tricular muscular (AMVSDO) de tamarios hasta 16 mm,
con éxito (Fig. 3).

El tnico inconveniente de los dispositivos actuales es su
precio, generalmente inasequible para paises con escasos re-
cursos economicos. Esta cardiopatia congénita es curable y
su tratamiento carece practicamente de morbimortalidad.
Existen multiples series de mas de 400 casos, con eficacia
del 98-99% vy ausencia de complicaciones graves, entre las
que se encuentra la de nuestro centro”.

CIERRE PERCUTANEO DE LA CIA Y FOP

El cierre de la comunicacidn interauricular (CIA) es un
procedimiento estandar desde los afios 2000-2001, como
consecuencia de la incorporacion del dispositivo disefiado
por Kurt Amplatz, “Amplatzer Septal Occluder”, amplia-
mente experimentado (mds de 450.000 oclusores vendi-
dos hasta 2010), y con una altisima efectividad en los casos
indicados.

Desde la estandarizacion de la técnica hasta el dia de
hoy, hay varios hechos de importancia que deben resaltar-
se: el conocimiento detallado del tabique interauricular, su
espesor, forma, la descripcion de los bordes del orificio (CIA)
y su andlisis exhaustivo, en relacion con las estructuras cir-
cundantes. Todo ello con la ayuda inestimable de la ecocar-
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FIGURA 4. Dispositivos para el cierre de la comunicacion interventricular. A) Amplatzer muscular VSD Occluder. B) Amplatzer peri-
membranous VSD Occluder y C) Variante de coil de Nit Occlud similar al empleado por el Dr. Lee.

diografia tridimensional, que acerca la anatomia real al ope-
rador, permitiéndole trabajar con maxima seguridad. Aun-
que todavia no esta presente en todos los laboratorios de
cateterismo terapéutico, puede considerarse al ECO 3D co-
mo indispensable en centros con gran volumen de casos. De
hecho, las maniobras que realizamos bajo vision fluorosco-
pica con los dispositivos para su correcto anclaje son mu-
cho miés sencillas y logicas con esta herramienta®),

Varios dispositivos han acompanado al “Amplatzer”
hasta la actualidad: unos, con sutiles modificaciones en su
estructura, conservando la capacidad autocentrante y las
multiples fibras de Nitinol: Occlutech, Cera, Cocoon, etc.
y otros, que han intentado disminuir la cantidad de metal y
asemejarse al parche quirdrgico: Helex Septal Occluder de
W Gore® o Solysafe de Swissimplant®, han mostrado preo-
cupantes signos de estrés en el metal y fracturas en una can-
tidad no despreciable de algunos de ellos, como en el Soly-
safe. Este, a pesar de un excelente perfil tras el implante, ha
mostrado fracturas de patillas que han interrumpido tem-
poralmente su uso.

Respecto al dispositivo de Amplatzer, el mas comtinmen-
te utilizado, la aparicion de erosiones en la pared atrial o
aortica®!" al cabo de meses o afios del implante, han obli-
gado a revisar la seleccion del dispositivo, evitando el so-
bredimensionamiento. Para ello la estimacion con balon del
defecto y sus bordes, tipo “stop flow” y su efecto sobre la
anatomia, permiten un implante mas eficaz o contraindicar
el mismo, cuando la anatomia es desfavorable.

En la actualidad, cerca del 75% de las CIA en la re-
gion de la fosa oval pueden ser cerradas por via percutdnea.
La adecuada seleccion de los defectos permite un porcenta-
je altisimo de efectividad sin complicaciones. De estas, la
migracion indeseada puede requerir una intervencion qui-
rargica inmediata. Por ello, no debe realizarse cierre de CIA
sin cirugia cardiaca en presencia fisica. Son indicaciones de
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cierre actuales: orificio central, tinico o multiple, con reper-
cusion hemodindmica sobre cavidades derechas o suscepti-
ble de accidente embdlico paraddjico, de bordes adecuados
y mayores, en general, de 7 mm, alejado de las valvulas AV
o de la desembocadura de las venas cava superior (VCS) o
inferior (VCI). Su tamafio debe ser susceptible de cierre con
un dispositivo claramente menor que la longitud del septum
interatrial total (SIAT).

El cierre estd contraindicado en: CIA tipo “ostium pri-
mum?”, excesivamente grandes para el SIAT, bordes finos
o ausentes en la pared posterior o inferior, CIA tipo vena
cava superior o asociada a drenaje venoso anémalo parcial
de venas pulmonares a AD, hipertension arterial pulmonar
fija 0 necesidad de ser sometido a otra intervencion quirtir-
gica en el drea del corazon. El foramen oval permeable (FOP)
debe ser cerrado cuando exista un peligro de embolismo pa-
raddjico, debido a disfuncion del ventriculo derecho (VD).
Su cierre en casos con cortocircuito obligatorio o de descar-
ga de VD, tales como anomalia de Ebstein o hipoplasia
del VD, debe estar precedido de test de oclusion previa con
balén.

CIERRE PERCUTANEO DE LA CIV

El cierre percutaneo de la comunicacion interventricu-
lar (CIV) es aplicable a dos variedades de esta lesion en la
edad pedidtrica, dependiendo de su localizacion en el tabi-
que interventricular: Altas en el tabique y relacionadas ana-
témicamente con la valvula adrtica y con el haz de His, lla-
madas “perimembranosas” y las de localizacion mds infe-
rior en el septum interventricular (SIV), en su porcion mus-
cular mds gruesa, llamadas “musculares”. Estas tltimas, son
clara indicacion de cierre con el dispositivo: Amplatzer mus-
cular ventricular septal defect Occluder (AMVSDO).

En las figuras 4 y 5 vemos la diferencia de forma de los
dispositivos mas usados: el AMVSDO tiene mayor grosor
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y dos carillas idénticas que se deben posicionar en ambos
lados del SIV, para ocluir el defecto. El de cierre de defectos
en el rea perimembranosa (APMVSDO) tiene carillas asi-
métricas, con menor borde adrtico y espesor que el AMVS-
DO. Otros dispositivos han sido utilizados, tales como el
ADO II. El tamano y localizacion se determinan mediante
el ECO TT, inicialmente y ETE intraprocedimiento. El di-
metro de estos oclusores va de 4 a 18 mm de diametro, con
una longitud del dispositivo de 7 mm vy se introducen a tra-
vés de una vaina o introductor largo desde las venas, femo-
ral o yugular interna, segtin la localizacion.

La técnica exige experiencia en cateterismo intervencio-
nista, maltiples dispositivos y medios de captura, asi co-
mo cirugia en presencia fisica. Son indicaciones de cierre las
CIV musculares con bordes adecuados, que produzcan sin-
tomatologia clinica, repercusion hemodindmica o riesgo de
hipertension pulmonar. Su cierre quirtrgico es a menudo
complejo y han sido frecuentes las publicaciones de cierre
hibrido, mediante toracotomia, ECO trans epicardico y cie-
rre con dispositivo, transparietal 1219, El cierre de las CIV
perimenbranosas, aunque estandarizado, no estd exento de
complicaciones. El bloqueo A-V completo ha sido descrito
en un porcentaje variable del 0,6 a 2,3% segtin las series.
Trong P. Lee ha mostrado su experiencia en el cierre de CIV
perimembranosa con un coil de especial diseio (PFM®), y
asombrosos resultados en casos seleccionados19).,

TRATAMIENTO DE LA ESTENOSIS PULMONAR

La estenosis valvular pulmonar (EVP) es una malforma-
cioén muy frecuente, que representa el 10% de las cardiopa-
tias congénitas en su forma aislada y hasta el 20% cuando
se asocia a otras formas de obstruccion del tracto de sali-
da del ventriculo derecho. La primera referencia historica
de tratamiento intervencionista sobre una valvula pulmo-
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FIGURA 5. Dispositi-
vo de pfm para el cierre
de la comunicacion in-
terventricular. A) Ven-
triculografia izquierda
en oblicua derecha. Se
visualiza claramente la
CIV. B) Coil implanta-
do en la CIV, desde el
lado derecho, antes de
su suelta y C) Aspecto
del coil en el aortogra-
ma, después de su suel-
ta. Ausencia de insufi-
ciencia aortica. (Corte-
sia del Dr. Trong-P.
Lee. Department of Pe-
diatric Cardiology. He-
art Center, University
of Hamburg).

Aortograma post implamte

nar data de 1953, pero hasta 1982 no se estableci6 la dila-
tacion percutdnea con catéter balon como tratamiento de
la EVP en adultos, y posteriormente en nifios. Desde enton-
ces la experiencia acumulada y los adelantos técnicos han
hecho que la valvuloplastia pulmonar con catéter balon se
considere hoy un procedimiento estindar, de bajo riesgo y
aceptado en todo el mundo como electivo para el tratamien-
to definitivo o paliativo de la EVP.

Desde un punto de vista morfoldgico, se distinguen dos
tipos de valvulas estendticas: displasicas y tipicas (valvula
con apertura en ctpula). En el segundo caso la estenosis es
secundaria a la fusion de comisuras en uno o varios rafes o
que condiciona una apertura limitada en forma de ctpula.
Asimismo, el didmetro del anillo valvular es normal o lige-
ramente disminuido y existe una dilatacion postestendtica
en el tronco pulmonar producida por el jet de eyeccion. Por
el contrario, en las vdlvulas displdsicas no existe una fu-
sion de las comisuras sino que el mecanismo de la estenosis
es un severo engrosamiento de los velos valvulares (poco mé-
viles) unido a una hipoplasia del anillo valvular, casi siem-
pre sin dilatacion estendtica y en ocasiones asociado a una
estenosis supravalvular. El estudio ecocardiogréfico de las
displasicas distingue bien todas estas caracteristicas y en nues-
tra experiencia se observa también una hiperecogenicidad
birrefringencia exagerada de la porcion perivalvular.

La distincion entre estos dos tipos morfoldgicos es im-
portante ya que los resultados de la valvuloplastia en las
vélvulas displasicas son malos, incluso después de un buen
resultado inicial. Probablemente la causa de este resultado
subdptimo se deba a que, en estas valvulas, el balon solo
produce una dilatacion sobre el anillo hipopldsico, sin ras-
gado de comisuras, que frecuentemente es transitorio y con
un efecto de recoil del tejido. Es por ello que el tratamien-
to de este tipo de valvulas deba evaluarse cuidadosamente
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y en caso de duda sobre la relacion riesgo/beneficio, plan-
tear la abstencion o la cirugia si fuera necesario.

La indicacion del procedimiento se basa en el gradien-
te valvular (GV) y la repercusion sobre el ventriculo dere-
cho. El estudio ecocardiografico aporta la anatomia val-
vular y el gradiente pico transvalvular, con excelente corre-
lacion con los datos hemodindmicos. Por ello, se conside-
ra la técnica princeps en la valoracion e indicacion del pro-
cedimiento. En general hay acuerdo generalizado de que
la EVP moderada a severa constituye una indicacion abso-
luta de valvuloplastia pulmonar, especialmente en lactantes
menores de tres meses. Algunos autores, basandose en la
baja morbilidad de la técnica, amplian la indicacion a los
casos leves, si bien esto ultimo no nos parece justificado. En
el caso de la EVP leve a moderada se puede esperar a rea-
lizar la valvuloplastia por encima del afio de vida. De esta
forma, el mayor tamafio de las venas femorales, asi como
del tracto de salida del ventriculo derecho, facilitan el pro-
cedimiento disminuyendo las posibles complicaciones, ta-
les como problemas del acceso vascular y riesgo de dafio del
tejido subtricuspideo durante la dilatacion del balon.

La estenosis critica pulmonar neonatal supone el grado
extremo de esta enfermedad con cianosis marcada desde el
nacimiento y circulacion pulmonar ductus dependiente. La
estabilizacion hemodindmica del paciente y la utilizacion de
prostaglandinas para asegurar la permeabilidad ductal son
obligadas previo a la valvuloplastia, que se realiza de forma
urgente en los primeros dias de vida. La aparicion de caté-
teres balon de bajo perfil (Tyshak mini, Numed®) ha permi-
tido disminuir la agresion vascular y diversificar variantes
en el procedimiento habitual (acceso retrogrado trans arte-
rial). Los parametros mas importantes en el resultado de la
técnica son: 1) seleccion adecuada del balon, 2) anatomia de
la lesion y 3) experiencia del operador. A corto plazo los
resultados son excelentes independientemente de la edad.
Los resultados a medio y largo plazo también son buenos y
la incidencia y el grado de insuficiencia pulmonar, asi co-
mo la actividad ect6pica ventricular son mucho menores
comparados con los pacientes postquirtrgicos. El porcenta-
je de complicaciones es bajo, estimandose en un 0,6% para
las graves (mortalidad de 0,002%) y de un 1,3% para las
menores, principalmente relacionadas con el acceso vascu-
lar. La relacion baldn/anillo recomendada es de 1,3-1,5.

Un grupo dentro de este apartado es la atresia pulmo-
nar con septo integro. Algunos pacientes seleccionados, por-
tadores de esta grave e infrecuente enfermedad, pueden be-
neficiarse del tratamiento intervencionista. Basicamente con-
siste en perforar la valvula pulmonar atrética para crear un
orifico de salida y posteriormente realizar el tratamiento de
forma similar al de la estenosis valvular pulmonar critica.
Las principales dificultades son: conseguir un adecuado cen-
trado y estabilizacion del sistema perforador y avanzar con
éxito a través del orifico creado las guias y catéteres nece-
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sarios para realizar el procedimiento. Es condicion indis-
pensable que el tronco pulmonar esté bien desarrollado y
conectado a las ramas pulmonares y que el ventriculo dere-
cho se considere viable, en base al patron coronario y ani-
llo tricuspideo (Z-score).

La técnica ha ido evolucionando desde un concepto me-
canico (presionar con la parte rigida de una guia convencio-
nal), hasta la aplicacion de energia térmica para conseguir si-
milar efecto con mucha menor fuerza mecanica, y por tanto
disminuir las posibilidades de complicaciones. En este senti-
do se han utilizado guias ldser y guias y catéteres de radiofre-
cuencia 3F especialmente utiles para neonatos. Los resulta-
dos publicados hasta la fecha son relativamente esperanza-
dores y permiten aplicar esta estrategia de tratamiento en ca-
sos seleccionados. No todos los pacientes adecuadamente di-
latados evolucionan a una normalizacion de las dimensiones
y funcion del VD, siendo algunos de ellos susceptibles de “co-
rreccion tipo uno y medio ventriculo” a medio plazo*24,

TRATAMIENTO DE LA ESTENOSIS AORTICA

En los dltimos afios e independientemente de la edad del
paciente, hay una tendencia cada vez mas conservadora
en el abordaje terapéutico de la vélvula adrtica, tanto en
el campo de la cirugia como del intervencionismo, otorgan-
do un papel predominante a la historia clinica en la indica-
cion de la terapéutica. Hay que tener en cuenta que la va-
loracion clinica de los nifios con estenosis adrtica es mas di-
ficil y puede requerir la realizacion de cateterismos diagnos-
ticos o estudios funcionales (ecografia de estrés, ergometria)
con mas frecuencia que en el adulto. Cldsicamente las indi-
caciones de tratamiento intervencionista (valvuloplastia)
son: presencia de un gradiente sistdlico de presion transval-
vular = 50 mmHg, medido en la sala de hemodinamica, o
cifras menores pero con repercusion clinica o electrocardio-
grafica. En la estenosis adrtica critica neonatal puede exis-
tir una disfuncion ventricular tan severa que condicione un
gradiente trans adrtico menor de 50 mmHg, por lo que se
valorard la repercusion clinica y la presencia de cortocircui-
to derecha-izquierda por el ductus.

Para todos los autores, la presencia de insuficiencia adr-
tica severa es una contraindicacion absoluta para la reali-
zacion de valvuloplastia. Desde un punto de vista puramen-
te anatomico, las valvulas monocuspides son las de peor
pronoéstico, técnicamente y desde el punto de vista de las
complicaciones y los resultados. Por altimo, debemos recor-
dar que en los ventriculos izquierdos hipoplasicos, la valvu-
loplastia, si se considera, debe ser un procedimiento palia-
tivo y no posponer el tratamiento quirdrgico definitivo (Nor-
wood o trasplante). Los criterios desarrollados por Rhodes
y ampliados por otros son una guia util y eficaz para evitar
un planteamiento erréneo-32),

En los tltimos afos y para evitar los dafios secunda-
rios al acceso vascular se han propuesto como alternati-
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A Stent coronario 5 mm en SIA

B CP stent en SIA Byoyeccion OAI

C mismo CP: Proyecciéon OAD

FIGURA 6. Dos tipos de stent para abrir el septum interauricular (SIA): A) Stent coronario de 5 mm de didmetro implantado en el
STA. By C) Stent de Cheatham (CP) implantado sobre un balén de 20 mm de didmetro en el SIA en un paciente mayor con CIA res-
trictiva. (Cortesia del Dr. J. Girona. Cardiologia Pedidtrica. Hospital Vall d'Hebron. Barcelona).

vas al abordaje clasico, arterial femoral, varias opciones:
1) abordaje anterogrado por venas femoral o u umbilical,
poco usado por su dificultad y peligro de complicaciones,
2) retrogrado por arteria umbilical y 3) retrdgrado, ge-
neralmente por arteria carétida derecha. Cada una de es-
tas técnicas tiene ventajas e inconvenientes y nadie ha lo-
grado demostrar fehacientemente la indicacion absoluta
de ninguna de ellas. Con la mejora evidente en los intro-
ductores y catéteres, cualquier modalidad en manos ex-
pertas es suficientemente segura y eficaz. Con los catéte-
res Tyshak mini y guias ultrafinas, (de 0,014”), la técni-
ca transfemoral es algo mas dificil. Con cirugia vascular
cercana, el acceso transcarotideo es sencillo, rdpido y al-
tamente eficaz.

En neonatos con valvula unicispide, VI de adecuado ta-
mafio y FOP, la técnica antergrada puede considerarse. La
relacion balon/anillo debe ser inferior a uno, para evitar la
insuficiencia adrtica tras el inflado, que debe ser del me-
nor tiempo posible. En el neonato son esenciales balones de
bajo perfil para minimizar el riesgo vascular (Tyshak mini®-
introductor 4F). Las principales complicaciones son el da-
fio vascular y la insuficiencia adrtica post valvuloplastia. El
desarrollo a medio y largo plazo de ésta tltima es frecuen-
te y no totalmente relacionado con la técnica. En cuanto a
los resultados, se puede afirmar que en el nifio la valvulo-
plastia adrtica es una opcion de tratamiento con un margen
de seguridad suficiente, o al menos similar a la cirugfa. Sin
embargo, de la experiencia acumulada en los tltimos afios
esta claro que la estenosis adrtica es una enfermedad de pe-
or pronostico que la estenosis pulmonar, necesitando en un
porcentaje amplio de casos reintervenciones a lo largo de la
vida. El control del anillo adrtico, gradiente instantaneo y
la competencia de la valvular con el ECO TE 0 TT y la so-
breestimulacion con marcapasos en el VD a altas frecuen-
cias permiten mejores resultados.
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SEPTOSTOMIA CON BALON

La septostomia atrial con balon (SAB) ha permitido des-
de 1965 la supervivencia de los neonatos con transposicion
de grandes arterias (TGA), hasta la realizacion de la correc-
cion fisioldgica, Mustard o Senning o la anatémica “Jate-
ne” o switch arterial, cuando la CIA impedia la mezcla ade-
cuada y necesaria. Las aportaciones de la cirugia a patolo-
gias con atresia o estenosis mitral incremento la superviven-
cia de estos pacientes y la actuacion sobre el septo intera-
trial (STA) ha sido foco de atencion del intervencionista por
dos razones: 1) la repercusion sobre la presion arterial pul-
monar de una CIA restrictiva, dificil de dilatar, y 2) el in-
cremento en la morbimortalidad que una toracotomia pa-
ra ampliar la CIA, Blalock-Hanlon, conlleva.

Una nueva toracotomia dificulta el futuro operatorio de
estos nifios, algunos de los cuales necesitardn un trasplante
cardiaco. Inicialmente se utiliza el catéter de SAB, Miller
Edwards, por via femoral o umbilical. Alcanza 8 a 22 mm
de diametro con diferentes volimenes, a expensas de un no-
table diametro de introductor: 7F.

Los balones de Numed (Numed Z-5™ Atrioseptostomy
catheter), permiten la apertura del SIA, a través de una guia
de 0,014”, con diametros del balon, no compliante, de 9,5
y 13 mm, a través de introductores del 4 y SE. La cateteri-
zacion de la vena pulmonar es mds compleja, en la UV, a
pesar de la visualizacion ecocardiografica y suele obligar a
utilizar el laboratorio de cateterismo, bajo fluoroscopia, pa-
ra este sondaje.

La septostomia con catéter cuchilla (Park blade septos-
tomy catheter), infrecuentemente usada, realizaba cortes en
el SIA, posteriormente dilatables con balon.

Desde hace unos afios, el implante de stents de diferentes
tamarios, con ingeniosas técnicas para mantenerse en posicion,
sin migracion indeseada, puede considerarse la mas reciente y
practica manera de abolir el gradiente interatrial 37 (Fig. 6).
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ANGIOPLASTIAS EN LESIONES CIRCUNSCRITAS

La angioplastia con balon es la técnica inicial para am-
pliar lesiones circunscritas en el lecho vascular, especialmen-
te en la edad pedidtrica. Su mecanismo de accion se basa en
la ruptura controlada del vaso, por sobredimensionamien-
to y fractura de las capas intima y media, que al cicatrizar
dejan la luz vascular ampliada. En general y con la utiliza-
cion de balones poco compliantes se consigue un aceptable
resultado en el 50% de los casos y dependiendo de la ana-
tomia patoldgica de la lesion.

En casos resistentes a la dilatacion, el balon de corte o
“cutting balloon” produce microcortes en la zona esteno-
sada, mas ficiles de dilatar, aumentando la eficacia del pro-
cedimiento hasta cerca del 75%. Los balones liberadores
de farmacos, en lento desarrollo, disminuirian la reaccion
inflamatoria de la pared vascular, mejorando el resulta-
do en el seguimiento. También se encuentra en desarro-
llo la crio angioplastia, para potenciar el efecto mecani-
co del balon. Todas estas técnicas intentan mejorar el re-
sultado inicial y a medio plazo de la angioplastia con-
vencional, con el fin de evitar en lo posible el implante
de stents en zonas dificiles, poco accesibles o con poten-
cial de crecimiento38-40),

ANGIOPLASTIA EN LA COARTACION AORTICA

La ruptura vascular controlada (angioplastia) como al-
ternativa a la cirugia en la coartacion de aorta nativa estd
en continuo debate. Ambas técnicas son capaces de generar
aneurismas en la zona afectada, aunque parece l6gico ima-
ginar que la reseccion del tejido malformado y estendtico
con implante de parche o sutura directa deberia proporcio-
nar mayor seguridad que la angioplastia.

Esta modalidad de tratamiento se inicié a mediados de
los 80, basdndose en estudios de dilatacién postmortem
en neonatos y los trabajos en modelos experimentales de
principios de dicha década. Desde entonces se mantiene una
continua polémica que abarca desde sus indicaciones, los
criterios de seleccion del paciente idoneo e incluso los deta-
lles técnicos del procedimiento. Las causas de la reestenosis
probablemente varian en funcion de la edad: persistencia de
tejido ductal y/o asociacion de hipoplasia del arco en me-
nores de tres meses, y secundaria a un proceso de neopro-
liferacion fibroeldstica en nifios mayores.

La produccion de aneurismas inmediatamente tras la an-
gioplastia es una complicacion bien documentada y mas re-
lacionada con los aspectos técnicos del procedimiento que
con caracteristicas anatomicas previas o la edad del pacien-
te. La aparicion de aneurismas a largo plazo es también una
realidad conocida, probablemente mds dependiente de las
caracteristicas anatomicas de la pared vascular. Otras posi-
bles complicaciones del procedimiento, como el dafio vas-
cular en la zona de acceso y la necesidad de transfusion san-
guinea, estan directamente relacionadas con la edad y pro-
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blemas neuroldgicos minimizados con la utilizacion de an-
ticoagulacion.

Los resultados publicados hasta la fecha en menores
de un afio demuestran que esta modalidad de tratamiento
es factible con buenos resultados inmediatos pero no a me-
dio o largo plazo. De hecho casi todos los autores lo con-
templan como un tratamiento paliativo en el contexto de
un cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva que contrain-
dique la cirugia. Existen complicaciones importantes aun-
que poco frecuentes como lesiones neuroldgicas, aneuris-
mas y muerte+),

STENT EN LA COARTACION AORTICA EN EDAD
PEDIATRICA

Desde las primeras descripciones del implante de stent en
coartacion de aorta en 1991, esta técnica ha presentado un
crecimiento exponencial en todo el mundo, hasta consti-
tuir en la actualidad una alternativa real a la cirugia, siendo
incluso de eleccion en determinados escenarios clinicos.

Respecto a la angioplastia con balon presenta claros be-
neficios: la distribucion radial de la fuerza es mas homo-
génea. Asimismo se evita la sobredistension vascular. Am-
bos efectos redundan en un dafio vascular mas controlado
y en una menor propension a la generacion de diseccion o
aneurismas vasculares. Ademas, esta estructura metalica im-
pide el retroceso elastico vascular con un menor porcenta-
je de reestenosis. Por otro lado, la disponibilidad de dis-
tintas longitudes de stents permite tratar lesiones mas lar-
gas que la angioplastia.

En la actualidad, han aparecido ademds en el mercado
stents cuyo perimetro esta recubierto en toda su longitud
por membranas impermeables de PTFE (Covered CP,
Atrium). Este tipo de protesis permite tratar con eficacia le-
siones muy estendticas con mayor riesgo de ruptura vas-
cular, asi como coartaciones asociadas a disecciones vascu-
lares o aneurismas. Ha sido descrito, asimismo, el tratamien-
to simultdneo de ductus arterioso persistente.

Dos son las desventajas mds resefiables respecto a la an-
gioplastia. Por un lado, el transporte del stent sobre balon
hasta la lesion, requiere del uso de vainas transportadoras
de importante calibre, con mayor posibilidad de dafio del
acceso vascular. Por otro lado, pero no menos importante,
el stent implantado en un paciente supone una estructura
metalica rigida sin potencial de crecimiento. Por este mo-
tivo, en muchos pacientes en desarrollo se requeriran fu-
turas redilataciones del stent hasta el fin del crecimiento.

Las indicaciones mds universalmente aceptadas para im-
plante de stent en coartacion /recoartacion de aorta com-
prenden la hipertension arterial o disfuncién ventricular iz-
quierda asociadas a presencia de gradiente en reposo > 20
mmHg o a demostracion de coartacion severa por técni-
cas de imagen (TC, RM), asi como la presencia de lesiones
asociadas como insuficiencia adrtica.
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En cuanto a la técnica, el acceso vascular es habitual-
mente retrogrado desde la arteria femoral o carétida. El
stent a implantar debe ser grande con posibilidad de dila-
tar, en general, hasta didmetros en torno a 25 mm. La lon-
gitud debe cubrir toda la lesion y el didmetro del balon so-
bre el que se monta el stent serd similar al diametro adrtico
a nivel del arco o de la aorta diafragmatica, intentando no
sobrepasar 3 veces el didmetro minimo de la lesion.

Varios aspectos técnicos a lo largo de los afos han con-
tribuido a mejorar la seguridad y resultados de la técnica.
De ellos los mas importantes han sido el uso de doble ba-
16n para implante secuencial del stent y la sobreestimula-
cion ventricular derecha simultanea transitoria a frecuen-
cias de 180-220 Ipm con el fin de disminuir la tension arte-
rial diferencial, disminuyendo asi el riesgo de migracion in-
deseada.

Series importantes han descrito un éxito de esta técni-
ca en torno al 98% con mortalidad < 0,5% e indice de com-
plicaciones graves < 6%. Asimismo, seguimientos a medio
plazo han verificado un efecto beneficioso sostenido a lo
largo del tiempo con muy bajo indice de complicaciones. A
pesar de ello, estos pacientes deben continuar con un segui-
miento estrecho, no olvidando la posibilidad de aneurismas
o fracturas del stent en el seguimiento. Como se ha mencio-
nado antes, un porcentaje de pacientes seran candidatos a
futuras redilataciones de stent, hasta su desarrollo defini-
tivo43-46),

Consideramos que la técnica de implante de stent en
coartacion de aorta puede ser de eleccion en pacientes ado-
lescentes y adultos con peso superior a 25-30 kg. En pacien-
tes con peso inferior, cada caso debe ser individualizado y
planteado segtin la experiencia del grupo médico responsa-
ble. No consideramos que esta técnica esté indicada en pa-
cientes menores de dicho peso, salvo con indicacion palia-
tiva o uso compasivo (Fig. 7).

UTILIDAD DEL STENT EN EL TRATAMIENTO DE
LAS ESTENOSIS DEL ARBOL PULMONAR

Mullins, en 19884748 inici6 el implante de stents en ra-
mas pulmonares estendticas, utilizando el stent vascular de
Palmaz. Nuestro grupo, en 1992, con su ayuda, introdujo
esta técnica, con aplicacion inicial a las estenosis de ramas
pulmonares, generalmente consecuencia de lesiones cicatri-
ciales, después de la cirugia paliativa: Blalock-Taussig y Wa-
terston.

La principal dificultad se encontraba en encontrar un
stent susceptible de varias redilatacidnes, hasta alcanzar el
valor final del vaso en la edad adulta, a través de un siste-
ma venoso pequeno, en el nifio y redilataciones subsiguien-
tes. Desde entonces hasta la actualidad, el objetivo ha sido
la incorporacion de una protesis metlica (stent), con gran
fuerza radial, cierta flexibilidad, pequefio diametro inicial
y redilatable. La secuencia de nuevos modelos, escasa con
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FIGURA 7. Paciente de 9 meses y 6,2 kg. Interrupcion del istmo
adrtico operado. Recoartacion severa resistente a la angioplas-
tia. Tratamiento con Lifestent Valeo, premontado, de 6 mm de dia-
metro inicial y 18 mm de longitud en el arco adrtico. A) Imagen
post angioplastia. B) Imagen del arco post implante del stent.

respecto a los disefios nuevos en radiologia vascular perifé-
rica e intervencionismo coronario, ha pasado por los Pal-
maz, Génesis XD, eV3 Mega y Max, CP stents y Andras-
tent, mas recientemente.

El material de estas protesis ha sido: acero inoxidable
316L, platino e iridio y las celdillas, cerradas o abiertas
segun el modelo. En la actualidad se utiliza el cromo cobal-
to como material mas resistente, flexible y tedricamente,
con menor potencial de fracturas. Estas aparecieron en el
seguimiento de los implantes de CP Stent de 1* generacion
y de los Génesis XD, especialmente en las zonas de gran mo-
vilidad y acodadura del mismo o cercanas al tracto de sa-
lida del VD.

Basicamente, hay tres tamafios de stents para uso en car-
diologia pediatrica: pequefio (3 a 12), mediano (12 a 18) y
grande (mayor de 18 mm de didmetro final alcanzable)?.
Al planear el tratamiento con stents de una lesion en el ni-
fio, el factor de crecimiento es fundamental.

Por ello, siempre consideraremos el didametro final en
la vida adulta del vaso tratado, al elegir el modelo de stent.
No siempre esto es asi, y en situaciones de emergencia vi-
tal nos vemos abocados a ampliar una estenosis con un
stent pequenio, “uso compasivo”, trasladando la estenosis
residual futura al cirujano o a los desarrollos de material
que rompa dichos stents, anulando su efecto. Para minimi-
zar este hecho, hemos conseguido llevar in vitro, hasta 14
mm, un stent (Valeo, Bard®) procedente del intervencionis-
mo vascular periférico, e implantado varias unidades en ni-
fios pequefios, a través de un introductor 6F, con vias de
acceso que impedian el implante de un stent mayor, con
éxito.

La cirugia de tipo univentricular acerca el sistema veno-
so central al intervencionismo pedidtrico y los didmetros re-
queridos para estenosis venosas en el eje de cavas y conduc-
tos protésicos son mucho mayores. eV3 Max y CP pueden
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FIGURA 8. Conducto estendtico de Goretex de 15 mm de didmetro entre vena cava inferior y arterias pulmonares. Ampliacién percu-
tanea con stent de cromo-cobalto. A) Estenosis del conducto con didmetro estendtico de 10 mm. B) Incremento en 8 mm del didmetro
de la estenosis. Se observa el stent abierto en el conducto. C) Imagen de un Andrastent similar al implantado.

alcanzar los 30 mm de didmetro final. Andrastent®, Andras-
tent XL & XXL de cromo cobalto tienen diametros de has-
ta 25 el XLy 32 el XXL (Fig. 8).

Para los casos de ruptura vascular, aneurismas u orifi-
cios parietales permeables, el stent recubierto es la mejor al-
ternativa en la actualidad. El primero disefiado para nues-
tra especialidad, “Covered CP stent Numed®, data de
20014952, Su uso se ha extendido en el campo del interven-
cionismo en cardiopatias congénitas para tratar: aneuris-
mas, fenestraciones del Fontan o bicavo pulmonar, shunts
residuales asociados o no a estenosis, estenosis en conduc-
tos o lesiones calcificadas, etc.

Nuestra experiencia” comprende 303 stents implanta-
dos en 232 procedimientos (157: ramas pulmonares, 54:
aorta, 20: venas sistémicas, 10: conductos, 7: tronco pul-
monar y 19 entre ductus Mapcas y varios), con una edad
media de 11,7 afios (0,03 a 33 afios), implantando varios
stents en !/4 de los pacientes. Estos tenfan cirugias, 195 pa-
liativas previas, siendo el Blalock-Taussig la mas frecuente.
El didmetro vascular se increment6 de 5,4 a 12,4 mm y el
gradiente promedio se redujo de 24 a 9,4 mmHg.

El procedimiento fue eficaz en 39 (97%) y fallido en 1,
7 lesiones precisaron dilatacion con balones de alta presion.
Un caso de aneurisma de RPD fue tratado con un stent re-
cubierto. 40 casos han sido re dilatados con éxito, a lo lar-
go del seguimiento, sin complicaciones.

Complicaciones: la técnica no carece de ellas, aunque es
segura en manos expertas. Se han descrito muerte por rup-
tura vascular, anemia aguda y hemoptisis. También, migra-
cion del stent, ruptura del balon y atrapamiento del balon
en la vélvula tricuspide. Otras complicaciones posibles: tiem-
po de fluoroscopia prolongado, paresia braquial transito-
ria por hiperextension mantenida de brazos, trombosis de
rama o pérdida de una arteria segmentaria y hemotorax.
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La reestenosis (2%) es infrecuente y estd asociada a su-
perposicion insuficiente de dos stents en tindem, angula-
cion excesiva del stent, exceso de dilatacion previa o im-
plante sobre tejido anormal. La estimulacién rdpida del VD
con marcapasos a 180-200 Ipm permite mayor seguridad
en el implante de stents en el tronco pulmonar, cuando la
lesion es compleja y cercana a la vélvula pulmonar.

El stent con crecimiento potencial “growth stent”, con-
siste en 2 anillos de stent unidos por suturas reabsorbibles
que, con el tiempo, permiten la progresiva re dilatacion o
implante de stent intra stent.

Los stents biodegradables, desde 2001, se han postula-
do como Optima alternativa para evitar dejar metal, de for-
ma indefinida en el vaso sanguineo. Las pruebas iniciales
con yoduro de cesio, como metal, fueron aplicadas en al-
gun casol®) de coartacion de aorta neonatal y estenosis de
rama pulmonar. La rdpida disolucion del stent y el peque-
fio didmetro del mismo no han prosperado y estd en fase de
ensayo clinico un nuevo modelo de biodegradable y/o recu-
bierto de farmaco antiproliferativo, muy prometedor para
la patologia coronaria y para la patologia neonatal comple-
ja: coartacion de aorta neonatal, estenosis de ramas y car-
diopatias ductus dependientes 3354,

UTILIDAD DEL STENT EN EL TRATAMIENTO DE
LAS ESTENOSIS VENOSAS

En una unidad con mds de 30 afios de experiencia mé-
dico-quirtrgica en cardiopatias congénitas, los accesos ve-
nosos son a veces un grave problema. La trombosis femo-
roiliaca bilateral es comun tras multiples estancias en UVI,
cateterismos y cirugias. Desde hace afios, intentamos siem-
pre atravesar con guias extrafinas las venas femorales o
ilfacas obstruidas y, cuando es posible, el implante de stents
flexibles, tipo Wallstent u otros, permite mantener la per-
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meabilidad del sistema venoso profundo durante meses o
anos. Hemos tratado asi varios casos de trombosis femo-
roiliaca bilateral, abriendo de manera efectiva el sistema ve-
noso iliofemoral.

PALIACION CON STENT EN CARDIOPATIAS
NEONATALES DUCTUS DEPENDIENTES

La cirugia paliativa para aumentar el flujo pulmonar en
las cardiopatias congénitas fue la responsable de un incre-
mento en la supervivencia de estos pacientes. La literatura
existente en la actualidad revela que la opcion de mantener
permeable el ductus en cardiopatias ciandticas ductus-de-
pendientes es valedera y con claras ventajas con respecto a
la realizacion de una fistula sistémico-pulmonar, Blalock-
Taussig y sus modificaciones, por las complicaciones poten-
ciales de esta ultima: parélisis de los nervios frénico o neu-
mogdstrico, quilotérax, distorsion y estenosis de las arte-
rias pulmonares, adherencias quirtirgicas o derrame peri-
cardico.

Con el diagnéstico pre o neonatal de estas lesiones y uti-
lizando la tecnologia del stent coronario, es posible en la ac-
tualidad paliar las cardiopatias ductus dependientes en es-
ta edad, evitando los efectos adversos anteriormente descri-
tos.

La apertura y mantenimiento del flujo ductal con el stent,
de manera controlada por el tamafio del stent, permite el
desarrollo del drbol pulmonar, mantiene la oxigenacion ne-
cesaria para la vida y permite en el trascurso de 6 a 12 me-
ses la correccion o paliacion definitiva de la cardiopatia, sa-
biendo que la permeabilidad del ductus después del implan-
te del stent es limitada en el tiempo, debido a la reesteno-
sis progresiva que genera la proliferacion de la intima duc-
tal. La excesiva longitud ductal y tortuosidad, son facto-
res adversos, que disminuyen la eficacia de implante. El stent
debe cubrir la totalidad del ductus. Series recientes®>** mues-
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FIGURA 9. Paliacién
de cardiopatia ductus
dependiente con atresia
pulmonar. A) Se obser-
va la severisima esteno-
sis del ductus. Aorto-
grama en proyeccion
oblicua anterior izquier-
da 60°. B) Misma pro-
yeccion, mismo pacien-
te después del implante
de un stent coronario
en todo su trayecto.
(Cortesia del Dr. G.
Santoro. Hospital Mo-
naldi. Ndpoles. Italia).

tran la aplicacion sistemdtica de esta técnica en un nime-
ro considerable de neonatos (Fig. 9). Asimismo, cuando el
DAP proporciona el flujo obligatorio a la aorta descenden-
te, como es el caso del sindrome de hipoplasia de cavidades
izquierdas, mantener el ductus abierto, con stents de mayor
calibre (= 7 mm), es parte del primer tiempo del tratamien-
to hibrido de esta patologia.

TRATAMIENTO ACTUAL DE LAS FISTULAS
CORONARIAS

Estas lesiones, poco frecuentes, representan el 0,2-0,4%
de todas las cardiopatias congénitas y aproximadamente el
50% de las anomalias coronarias en la edad pediatrica. He-
mos asistido a un mayor porcentaje de fistulas tratadas, de-
bido al desarrollo de los dispositivos oclusores, incluyen-
do los tapones vasculares de Amplatzer, de multiples tama-
fios, longitudes y formas, extremadamente flexibles e im-
plantables a través de catéteres guia del 4 o SF. El andlisis
de la lesion, evitar el dafio coronario y la oclusion de ramas
coronarias son metas esenciales. Para ello, la tendencia ac-
tual es a realizar un asa arteriovenosa y ocluir, si se puede,
la fistula desde el lado venoso (Fig. 10).

Se han utilizado coils de liberacion controlada, tapones
vasculares “ADO” 1y II, Amplatzer vascular plugs, con
éxito. Es esencial un stock amplio de catéteres, guias y dis-
positivos oclusores. La indicacion depende de la clinica, re-
percusion hemodinamica, anatomia y experiencia del equi-
po. Las lesiones asintomaticas pueden esperar, pues el tra-
tamiento es mas ficil con mayor tamafio del paciente. La
figura 10 muestra a un paciente etiope con grave sobrecar-
ga del VI, debida a una fistula coronaria triple, entre la ar-
teria coronaria descendente anterior y el VD. La boca mas
ancha fue ocluida con un ADO de 10/8 a través de vaina
7F por via anterdgrada, después de hacer un asa arteriove-
nosal(1.62),
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Fistula en
clese. anterior

ADO 1078 en

boca mayor

FIGURA 10. Fistula coronaria entre la arteria coronaria descendente (ACDA) anterior y el VD. Tratamiento con oclusor de PDA del
trayecto mds grande. A) Angiografia en aorta y sistema coronario. La gran dilatacion de la fistula, ACDA, conecta por medio de 3 bo-
cas con la porcion apical del VD. Un balén inflado en la boca mayor nos da idea de su tamafio real. B) Por via anterégrada, se ha po-
sicionado un dispositivo de cierre de ductus, ADO 10/8 en la mayor comunicacidn fistulosa. C) Radiografia en plano AP donde se vi-

sualiza el ADO en el dpex del VD, tras el implante.

MANE]JO INTERVENCIONISTA DE LAS COLATERALES
SISTEMICO-PULMONARES O “MAPCAS”

Las colaterales sistémicas pulmonares o “Mapcas” re-
presentan formaciones vasculares complejas, de anatomia
variable y estructura vascular tipo arteria sistémica, que tie-
nen un comportamiento variable, con frecuencia tendente
a la estenosis progresiva, especialmente en presencia de tor-
tuosidad o estenosis previa. Generalmente proporcionan flu-
jo arterial a segmentos pulmonares no perfundidos por ar-
terias pulmonares verdaderas. En estos casos, es prudente
no intervenir sobre ellas.

Las que presentan estenosis critica, en presencia de cia-
nosis progresiva, deben ser ampliadas por medio de an-
gioplastia con baldn, cutting balloon o stents. Entre estos,
los premontados autoexpandibles, tipo Astron (Biotronik®)
o similares, permiten adaptarse a las curvas, a veces pro-
nunciadas, del vaso enfermo, aumentando su flujo. En uno
de nuestros casos tratados con este método, surgi6 una en-
docarditis bacteriana en la union stent-vaso sanguineo que
requirio cirugia compleja urgente.

Ante la duda de aporte doble a un mismo lecho vascu-
lar, las pruebas de oclusion de la colateral y angiografia si-
multdnea, son obligatorias antes de proceder a su oclusion.

Finalmente, el estudio biplano permite analisis en 2D de la
anatomia, facilitando el trabajo del cirujano cuando va a uni-
focalizar una de estas estructuras. La angio TAC intracatete-
rismo “angiografia rotacional sincronizada con el EKG” con
reconstruccion 3D es 6ptima en los laboratorios modernos.

IMPLANTE DE VALVULA PULMONAR: ESTADO

ACTUAL DE LA TECNICA Y VALVULAS ACTUALES
La insuficiencia pulmonar es rara como lesion aislada.

Sin embargo, tras la correccion de la tetralogia de Fallot y
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otras patologias asociadas a estenosis pulmonar, con o sin
CIV, es una lesion habitual. Inicialmente, se pens6 que el VD
toleraria bien la sobrecarga cronica de volumen. Esto no ha
sido asi en el largo plazo y numerosos estudios han demos-
trado el fallo del VD, con evolucion a la hipertrofia, fibro-
sis, dilatacion, insuficiencia tricaspide y aumento en la du-
racion del QRS progresiva, con aparicion de arritmias po-
tencialmente letales. Como consecuencia, un importante na-
mero de pacientes se ven abocados a multiples intervencio-
nes quirtrgicas a lo largo de su vida para sucesivos recam-
bios de conductos e implantes de protesis valvulares biolo-
gicas, con la consiguiente morbimortalidad asociada.

En el afio 200057 se publico el primer implante con éxi-
to de protesis pulmonar percutdnea en humanos. Desde en-
tonces esta técnica se ha extendido progresivamente y ha in-
troducido modificaciones técnicas que han ayudado a mejo-
rar los resultados entre las que destacan el inflado previo del
balén en el conducto a tratar, con coronariografia simulta-
nea para descartar la posibilidad de compresion u obstruc-
cién coronarias, y el implante previo de un stent en el con-
ducto para reforzar el posterior implante de la protesis.

La primera endoprotesis valvulada especificamente di-
senada con este cometido fue la “Melody Valve”. Se trata
de una protesis compuesta por un segmento de vena yugu-
lar bovina con valvula venosa suturada en un stent vascu-
lar (CP stent; NuMED). Esta protesis se monta sobre un ca-
téter doble balon (BIB; NuMED Inc.) y transporta por el in-
terior de una vaina 22 F hasta el tracto de salida ventricu-
lar derecho, donde se implanta mediante inflado secuencial
del doble balon.

En el momento actual, mds de 1.700 protesis “Melody”
han sido implantadas en todo el mundo. Existen publica-
ciones alentadoras que describen ausencia de mortalidad en
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Edwards Sapien THV

FIGURA 11. Técnicas diagndsticas en pacientes con indicacion de Melody. A) Angiografia en el tronco pulmonar (conducto calcifica-
do). B) Coronariografia selectiva simultdnea con inflado de bal6n de alta presion en el conducto. C) Imagen de una vélvula Sapien.

ANGIOGRAMA EN VD: prey post implante Melody

-

Catéter de transporte e implante 22F y valvula Melody

FIGURA 12. Angio-
grafia en el tronco pul-
monar antes y después
del implante de una
vélvula pulmonar por
técnica  percutanea
(Melody®). En la parte
inferior se observa la
vélvula en perspectiva
y su sistema de empla-
zamiento del 22F

el implante, con un indice de complicaciones graves en tor-
no al 5% y con demostracion de persistencia de claro bene-
ficio hemodindmico en un tiempo medio de seguimiento su-
perior a 2 anos*$-62 (Figs. 11y 12).

Recientemente, la endoprotesis valvulada Sapien (Ed-
wards®), especificamente disefiada para implante percuta-
neo en posicion adrtica, ha sido aceptada, con marca CE,
para su uso en posicion pulmonar. Este tipo de protesis, con
vélvula realizada con pericardio bovino, también suturada
sobre stent de acero inoxidable de grandes dimensiones, pre-
cisa un rango minimo de expansion de stent para su correc-
to funcionamiento de 20-21 mm y un mdximo de 26 mm,
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por lo que podria ser aplicable en tractos de salida ventri-
cular derecho mas amplios. A pesar de que existe ya expe-
riencia con esta protesis en posicion pulmonar, no existe en
la actualidad bibliografia suficiente que documente su ex-
periencia.

A pesar de estos resultados, la durabilidad de estas en-
doprotesis no se considera indefinida por lo que el enfoque
actual de esta modalidad terapéutica es fundamentalmen-
te paliativo, permitiendo retrasar o disminuir el namero de
cirugias necesarias en estos complejos pacientes. Es preciso
mayor tiempo de seguimiento y niimero de pacientes para
evaluar su impacto real a medio y largo plazo.
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TABLA 1

Criterios clinicos

—  Presion sistolica de VD > 3/4 de la sistémica en ausencia de
sintomas

—  Presion sistolica de VD > 2/3 de la sistémica + sintomas
Insuficiencia pulmonar moderada a severa + uno de los
siguientes criterios:
- Sintomas
- Disfuncién ventricular derecha severa
- Dilatacion ventricular derecha severa
- Consumo pico de oxigeno < 65% del predecible

Criterios morfoldgicos:

—  Dimensién del TSVD < 22 x 22 mm
— Dimensién del TSVD > 14 x 14 mm

Datos fundamentales a tener en cuenta antes de implan-
tar una protesis: edad, peso, tipo de cirugia previa, estado
funcional del VD y acceso venoso compatible con introduc-
tor del 22F. En la actualidad, las indicaciones para su im-
plante tienen en cuenta criterios clinicos y morfoldgicos (Ta-
bla 1). El peso minimo adecuado del paciente ha de ser 20
kg. La via de acceso mds frecuente es venosa femoral y, oca-
sionalmente, la vena yugular interna derecha. La expectati-
va de duracion de la “Melody” es de 2 afios, segtin su fa-
bricante.

OCLUSIONES VASCULARES EN CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

Mientras que en la década de los 80-90, los espirales o
coils de Gianturco (Cook®), normales o de liberacion con-
trolada, eran la herramienta bdsica para oclusiones vascu-
lares percutdneas, desde los afios 2000 en adelante, los “ta-
pones” de PDA de Amplatzer fueron usados para ocluir va-
sos de medio o gran didmetro. Recientemente, los disposi-
tivos oclusores: Vascular Plug. AVP de diversos tipos y ADO
IT han permitido la oclusién de multiples estructuras, de mo-
do sencillo y seguro, a través de catéteres de minimo cali-

bre o “F” (Fig. 13). Las estructuras mas comtinmente oclui-
das son: fistulas SP residuales, tipo BT o Waterston, colate-
rales sistémico pulmonares innecesarias o “Mapcas”, cola-
terales bronquiales generadoras de hemoptisis, colaterales
Veno-venosas en pacientes con correccion tipo univentricu-
lar, tipo “Fontan”. En el apartado de las hemoptisis en pa-
cientes con cardiopatias congénitas y flujo pulmonar dismi-
nuido, la embolizacion con microesferas Contour® permite
abolir o disminuir el sangrado, generalmente producido por
neoformaciones vasculares

COMPLICACIONES EN EL CATETERISMO
INTERVENCIONISTA

Problemas en la evolucion de ciertos dispositivos. He-
mos asistido en los ultimos meses a la aparicion de defectos
estructurales en dispositivos nuevos, como en el Solysafe, o
mds antiguos, como el Helex Septal Occluder, que nos lle-
nan de inquietud. La fatiga del metal ha producido en el
Solysafe fracturas de alguna patilla que sobresale en la ca-
vidad auricular y que ha precisado en mas de una ocasion
el explante quirtrgico. La prudencia ante nuevos disposi-
tivos debe imponerse y ser exigentes con las pruebas de re-
sistencia de cada uno de ellos (Figs. 14 y 15). Con relativa
frecuencia, la migracion indeseada de dispositivos sucede
en el laboratorio de hemodindmica. Actualmente, con los
catéteres variados de recuperacion de cuerpos extrafios: Mi-
crovena snare®, pinzas de cocodrilo “Jaw forceps”, Cook®),
biotomos variados, Multisnares de PFM®, etc., la captura,
reposicionamiento o extraccion de un dispositivo intracar-
diaco o intravascular debe ser de primera eleccion frente a
la extraccion quirtrgica.

TERAPEUTICAS MEDICAS APLICABLES AL
INTERVENCIONISMO
Farmacos en el test de vasodilatacion

El cateterismo cardiaco es, en la actualidad, el método
diagnéstico por excelencia en la evaluacion de la hiperten-
sion pulmonar. Permite la realizacion del test de vasorre-
actividad pulmonar y aporta datos con implicacién pro-
nostica. Para el test vasodilatador, el firmaco mds estan-

Flipper coil

FIGURA 13. Imagenes de distintos dispositivos usados para oclusiones vasculares.
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B 4
FIGURA 14. Complicaciones del cateterismo terapéutico. A) Dispositivo de cierre de ductus ADO embolizado espontdneamente a la

arteria pulmonar derecha. Precisé cirugia extractora a las 18 horas. B) Patilla fracturada de un dispositivo Solysafe de cierre de CIA a
los 2 afios de su implante: Sigue en observacion clinica actual.

ASO 20 mm
Implante adecuado

FIGURA 15. A) Dispo-
sitivo Amplatzer ASO
20 mm correctamente
implantado en una
CIA. Vision en fluoros-
copia al final del pro-
cedimiento. B y D) El
ASO, ha embolizado a
los pocos minutos y se
ha alojado en el VD,
produciendo extrasis-
tolia ventricular fre-
cuente: Se muestra la
ASO migrado & captura del dispositivp
D con un lazo y su posi-
cionamiento en el trac-
to de salida del VD,
donde no producia
- -4 arritmias. Posterior-
: mente fue a cirugfa y
resuelto el caso satis-
i factoriamente. C) Ima-
N L ——— gen ecocardiografica de
S - una embolizacion a las

Perpendicular a
valvula
tricuspida ’

\. 24 horas, detectada en
— -

un eco de control: El

F ASO estaba en la entra-

> A da del VD. Caso que

precis6 igualmente ci-
rugia inmediata.
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darizado y seguro en el enfermo pediatrico es el oxido ni-
trico inhalado (entre 20 y 80 ppm), que puede utilizarse
tanto en pacientes intubados como en respiracion espon-
tanea. Otros firmacos que pueden emplearse son: epopros-
tenol i.v. con dosis inicial de 2 ng/kg/min (dosis 2-15
ng/kg/min) e iloprost nebulizado. En paciente no sedado
y que puede colaborar, puede utilizarse el inhalador iNeb
y administrar dosis de 5 pg en boquilla para nifos mayo-
res de 15-20 kg; En pacientes en ventilaciéon mecanica, se
debe administrar con el dispositivo Aeroneb-Pro, dilu-
yendo 4 ml de Ventavis en 2 ml de suero, con lo que se ob-
tendria dosis en tubo endotraqueal de 5 pg. Adenosina en
infusion i.v. (dosis inicio 50 pg/kg/min cada 2 min, rango
de dosis 50-250 pg/kg/min)€3:64),

Trombolisis local

En la edad pediatrica no estdn atin claramente definidas
la seguridad ni las indicaciones de la trombdlisis local, pe-
se a ello, estd ampliamente descrita en la literatura la expe-
riencia en resolucion de trombosis de fistulas y estenosis
postquirtrgicas o de material protésico. Los farmacos fibri-
noliticos mas utilizados en el nifio son la estreptocinasa, la
urocinasa y el activador tisular del plasmindgeno recom-
binante (r-TPA). Existe contraindicacion relativa para uti-
lizar tratamiento fibrinolitico en los 10 dias posteriores a
un proceso quirtrgico aunque el r-TPA tiene una acciéon me-
nos sistémica. Por ello suele ser de eleccion en nifos, apli-
cado localmente en la zona del trombo. Antes de iniciar el
tratamiento hay que solicitar estudio de coagulacion junto
con recuento de plaquetas y fibrinogeno. Se deben hacer
controles analiticos cada 4-6 h durante el tratamiento, al
igual que es necesaria una monitorizacion clinica intensiva.
Las dosis utilizadas oscilan entre 0,015- 0,2 mg/kg/h (habi-
tualmente 0,08 mg/kg/h) de r-TPA y 50 pg/kg/h de estrep-
tokinasa y 5.000 pg/kg/h de urokinasa(65-68),

ASPECTOS SOCIALES Y HUMANITARIOS:
POSIBILIDAD DE ACTUACION EN PAISES CON
ESCASO DESARROLLO

El intervencionismo en cardiopatias congénitas es po-
sible en paises con pocos recursos, siempre que se den las
condiciones técnicas elementales para ello: posibilidades de
cateterismo y cirugia de nuestra especialidad. El tratamien-
to de lesiones sencillas, como estenosis pulmonar, ductus ar-
terioso persistente, comunicacion interauricular y alguna
otra, es posible, pero se encuentra con el precio elevadisi-
mo de los implantes, que los hace no competitivos con la ci-
rugia. Nuestro grupo del Ramén y Cajal ha tratado, en 2
misiones consecutivas en el ano 2010, 70 nifios en la sala
de cateterismo, 39 cirugias, 33 de ellas en CEC y un implan-
te de marcapasos (T. Centella, R. Gémez y E. Oliva y Ber-
miidez-Canete. Comunicacion personal). Pudimos consta-
tar el gran tamafio de los ductus, debido a la gran altura so-

VoL. 67 N°3, 2011

bre el nivel del mar de Addis Abeba, 2.700 m, que preci-
saban de dispositivos de gran tamafio: ADO de 14 mm y
AMVSDO de 16 mm en alguno de ellos.

Una notable disminucion del precio o un porcentaje en
las empresas, dedicado a acciones solidarias, permitiria el
tratamiento masivo y rapido en determinados centros, con
estancias medias de 36 horas y curacion total.

La fiebre reumatica hace estragos en paises como Etio-
pia, donde un programa de erradicacion de la misma po-
dria coexistir con algin centro de tratamiento electivo de
cardiopatias congénitas muy sencillas. La ecocardiografia
portatil se ha mostrado como imprescindible en este tipo de
acciones humanitarias, aumentando el nimero de casos a
estudiar, simplificando los procedimientos intervencionis-
tas, ahorrando contraste y radiacion y evaluando en po-
cos momentos el resultado inmediato de los procedimien-
tos (Dolores Rubio, comunicacion personal).
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RESUMEN

Es posible diagnosticar a cualquier paciente con enfer-
medad cardiovascular utilizando diferentes métodos que va-
rian ampliamente en sus requerimientos técnicos, benefi-
cios, limitaciones y costes. El uso adecuado de cada uno de
estos test alternativos requiere una integracion de exper-
tos en estos métodos colaborando con los servicios de diag-
nostico clinico.

Las pruebas diagnésticas deben evaluarse por su impac-
to en los resultados clinicos, mediante criterios que permi-
tan juzgar la calidad diagnostica. Deben estar validadas y
han de desarrollarse guias clinicas que comparen las dife-
rentes técnicas y que permitan orientar a los especialistas en
cada caso particular. Pretendemos hacer un repaso de las
novedades tecnoldgicas en las diferentes modalidades de
diagnodstico por imagen, intentando valorar los pros y con-
tras de las principales técnicas de uso cotidiano (ecocardio-
grafia, TAC y RNM), las guias existentes en la actualidad
y tendencias de futuro.

Palabras clave: Técnicas de imagen; Cardiologia pediatri-
ca; Tomografia axial computarizada (TAC); Resonancia nu-
clear magnética (RNM).

ABSTRACT

It is possible to diagnose any patient with cardiovascu-
lar disease using different methods that widely vary in their
technical requirements, benefits, limitations and costs. The
adequate use of each one of these alternative tests requires
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the incorporation of experts in these methods, collaborat-
ing with clinical diagnosis services.

The diagnostic tests should be evaluated for their impact
on the clinical results using criteria that make it possible to
judge the diagnostic quality. They should be validated and
clinical guides should be developed that compare the differ-
ent techniques and make it possible to orient the specialist
in each specific case. We aim to review the technological
novelties in the different imaging diagnostic modalities,
attempting to evaluate the pros and cons of the principal
techniques of daily use (Echocardiography, CT scan and
MRI), the currently existing guidelines and the future ten-
dencies.

Key words: Imaging techniques, pediatric cardiology, com-
puted tomography (CT scan), magnetic resonance imag-
ing (MRI).

INTRODUCCION

Los continuos avances en la imagen médica han hecho
posible diagnosticar a cualquier paciente con enfermedad
cardiovascular utilizando diferentes métodos que varian am-
pliamente en sus requerimientos técnicos, beneficios, limi-
taciones y costes. El uso adecuado de cada uno de estos test
alternativos requiere una integracion de expertos en estos
métodos colaborando con los servicios de diagndstico cli-
nico.

Ya en el afio 2005, la Dra. Subirana afirmaba que ha-
bia nacido una nueva poblacién de pacientes con una pro-
blematica y desafios nuevos. Esta poblacion necesita una in-
tegracion de manejo que depende de diferentes especialis-
tas clinicos, cirujanos, radidlogos, genetistas y un gran n°
de profesionales dedicados a ello.

En este aspecto, el papel que juega el diagnéstico por la
imagen de todas las anomalias que podemos encontrar en
una unidad de cardiopatias congénitas (CC) es cada vez mds
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amplio. En este nuevo horizonte, es aconsejable que exper-
tos de diferentes modalidades de imagen colaboren y no
compitan por un fin comun. Las pruebas diagnosticas de-
ben evaluarse por su impacto en los resultados clinicos, me-
diante criterios que permitan juzgar la calidad diagndsti-
ca. Deben estar validadas y han de desarrollarse guias cli-
nicas que comparen las diferentes técnicas y que permitan
orientar a los especialistas en cada caso particular®.,

En cardiologia pediatrica, hay que ser extremadamen-
te cautos a la hora de aplicar un método de diagnéstico por
imagen, valorando la informacion que nos puede aportar y
los posibles inconvenientes que de ella se deriven, intentan-
do evitar riesgos innecesarios.

Asi pues, pretendemos hacer un repaso de las noveda-
des tecnoldgicas en las diferentes modalidades de diagnds-
tico por imagen, intentando valorar los pros y contras de
las principales técnicas de uso cotidiano (ecocardiografia,
TC y RM), las guias existentes en la actualidad y tenden-
cias de futuro en cuanto a avances tecnoldgicos, que van
desde técnicas hibridas a modalidades de imagen en el cam-
po de la investigacion, posiblemente aplicables en no mu-
cho tiempo a la practica clinica.

ECOCARDIOGRAFIA

La ecocardiografia es una técnica incruenta de estudio
anatomofuncional del corazén y los grandes vasos de elec-
cion para el diagnostico y seguimiento de la mayoria de las
cardiopatias por su amplia disponibilidad, rapidez, excelen-
te relacion coste/beneficio y por ser una técnica no invasi-
va®,

Los ultrasonidos son sonidos de frecuencia muy alta (>
20.000 Hz) imperceptibles al oido humano. Las sondas del
ecocardiografo son capaces de emitir ultrasonidos (crista-
les piezoeléctricos) y de recibir los ecos de los tejidos que
han encontrado a su paso, transformando el aparato las se-
fiales eléctricas en imagenes. Si la transmision del ultraso-
nido se realiza a través de una sonda colocada en la pared
toracica, la ecocardiografia se denomina transtoracica (ETT).
Esta es la forma estandar de estudio, principalmente en
ninos, por su caracter no invasivo. Si la transmision se re-
aliza desde el interior del es6fago o de un vaso sanguineo,
el registro es transesofagico (ETE) e intravascular (IVUS),
técnicas con indicaciones mds especificas debido a su cardc-
ter mas invasivo.

Las formas bésicas de ultrasonido que empleamos con-
juntamente al realizar un ecocardiograma estindar son tres:
Modo M, Bidimensional y Doppler. En 2006 se publicaron
unas Guias de la Sociedad Americana de Ecocardiogra-
fia® en las que se definen las indicaciones en el paciente pe-
didtrico, entre las que destacamos: el estudio anatomico y
la valoracion de la funcion sistlica y diast6lica. Puesto que
estamos realizando una revision de las principales noveda-
des técnicas de diagnostico en cardiologia pedidtrica, nos
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vamos a centrar principalmente en los ultimos avances eco-
cardiograficos.

Ecocardiografia transesofagica (ETE)

En este tipo de ecocardiografia se introduce la sonda en
el interior del es6fago, aproximandose mas al corazon y con-
siguiendo una excelente calidad de la imagen. Cada vez dis-
ponemos de sondas de menor tamafo que permiten un ade-
cuado balance entre frecuencia, definicién y penetracion.
Existen tres grandes indicaciones en el nifio para la realiza-
cion de ETE®):

a) ETE intraoperatoria. Es la mds comun, siempre antes
de empezar la cirugia y después de un ETT. Una vez aca-
bada la cirugia, con el torax abierto, se realiza de nue-
vo un ETE. Esta maniobra ha contribuido a mejorar los
resultados de las intervenciones en CC en la dltima dé-
cada, ya que se determina si el resultado es aceptable, se
evalia la funcién cardiaca (ETE es el método mas sen-
sible para detectar isquemia miocardica en la cirugia)
y la presencia de aire intracardiaco, ayudando ademas
en el diagnéstico de arritmias cardiacas.

b) ETE en la sala de cateterismo. En los procedimientos
hemodinamicos de CC reduce el uso de fluoroscopia y
de contraste; sirve como guia en los procedimientos y
como método para la deteccion temprana de las posi-
bles complicaciones. Es la técnica gold standard como
guia para el cierre percutdneo de la comunicacion inter-
auricular (CIA) con identificacion precisa de la localiza-
cion, geometria, nimero de defectos y caracteristicas de
los bordes. Otras posibles aplicaciones incluyen el cie-
rre percutaneo de comunicaciones interventriculares, la
valvuloplastia con balon, perforacion valvular con ra-
diofrecuencia y atrioseptostomias®).

¢) ETE pedidtrico fuera de quircfano y de la sala de ca-
teterismo. Se debe realizar en unidades especializadas
con monitorizacion y personal entrenado en urgencias
pediatricas: laboratorios de ecocardiografia, cuidados
intensivos o reanimacion. Estd indicado en pacientes con
sospecha de CCy el ETT no es definitivo, para la visua-
lizacion del foramen oval cuando no es posible en el ETT,
en la diseccion adrtica, evaluacion de abscesos o vege-
taciones, visualizacion de trombos antes de realizar car-
dioversion en nifios con fibrilacion o flutter auricular,
evaluacion de protesis valvulares, o conductos intra o
extracardiacos (Fontan, Mustard o Senning).
Contraindicaciones de ETE en el paciente pediatrico: ab-

solutas: fistula traqueoesofdgica no reparada, obstruccion

esofdgica, depresion respiratoria severa no controlada, pa-
ciente pedidtrico no sedado y no cooperador, mal control
de la via aérea. Relativas: historia previa de cirugia esofa-

gica, diverticulo o varices esofdgicas, sangrado géstrico o

esofdgico, anillos vasculares, patologia orofaringea, coagu-

lopatia severa, anomalia o lesion de la columna cervical.
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Ecografia intravascular (IVUS)

Se realiza a través de una sonda que emite y recibe el ul-
trasonido desde el interior de un vaso o camara cardiaca.
Para ello, se introduce el catéter a través de una vaina de
10-8 French por una via venosa, generalmente la femoral,
y se avanza hasta el interior del corazén, normalmente has-
ta la AD. La mayoria de los estudios son en adultos para
diagnéstico y cierre de CIA en la sala de cateterismo, con
alta resolucion de imagen y disminucion de los tiempos de
fluoroscopia. También se ha descrito su uso en estudios elec-
trofisiologicos con imagenes de anatomia auricular muy pre-
cisas y utiles en el mapeo y ablacion de arritmias!”.

Ecocardiografia tisular

La ecocardiografia tisular es una técnica en desarrollo,
en la que se registra la sefial Doppler (color y pulsado) de
las paredes del corazén, analizando las velocidades de con-
traccion y relajacion de las paredes cardiacas. Se puede em-
plear en 2D (velocidad de desplazamiento entre segmentos
segun la intensidad del color) o en modo M (movimiento
de las paredes en las diferentes fases del ciclo cardiaco). El
Doppler pulsado tisular permite calcular la velocidad de
contraccion y relajacion instantaneas de los diferentes seg-
mentos de las paredes ventriculares en valores absolutos y
la representacion grafica de los mismos en una curva, que
en el individuo sano presenta una morfologia caracteristica
similar a la del flujo de llenado del VI®. La principal limi-
tacion es una marcada dependencia angular con el haz de
ultrasonidos. Al estar el miocardio compuesto por fibras
que se orientan en diferentes direcciones, no se puede obte-
ner el registro de todos los segmentos miocardicos de for-
ma simultanea.

Indicaciones: valorar la funcion sistolica y diastolica ven-
tricular, repercusion de la insuficiencia pulmonar sobre el
VD, medir los tiempos de relajacion, de contraccion iso-
volumétrica y de eyeccion en un mismo ciclo cardiaco. En
pediatria como método de deteccion de isquemia y de via-
bilidad miocardica, deteccion temprana de miocardiopa-
tias, estudio y tratamiento de asincronia ventricular y di-
ferenciacion de pericarditis constrictiva frente a fisiologia
restrictiva®®.

Strain, strain rate, speckle tracking

Son técnicas derivadas de la ecocardiografia tisular ca-
paces de discriminar el movimiento pasivo de la deformi-
dad miocdrdica activa. Analizan la contraccién miocdrdica
como un proceso tridimensional, con acortamiento de las
fibras en la dimension longitudinal y circunferencial y un
alargamiento en la dimension radial. El strain es el porcen-
taje de deformacion de las fibras miocardicas durante el ci-
clo cardiaco y se obtiene a partir de la imagen integral del
strain-rate. Este mide la diferencia de velocidad de defor-
macion de las fibras miocdrdicas entre dos puntos diferen-
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FIGURA 1. Speckle longitudinal o 2D strain en paciente pedidtri-
co con miocardiopatia dilatada.

tes del miocardio. Estudios recientes demuestran una corre-
lacion muy alta del strain-rate con el dp/dt del VI, mientras
que el strain regional se ha correlacionado de manera estre-
cha con la fraccion de eyeccion. Speckle tracking o 2D strain.
Permite obtener la velocidad y parametros de deformacion
miocardica (Fig. 1). Se basa en el seguimiento de marca-
dores acusticos o speckles que nos permiten obtener la ve-
locidad y los parametros de deformacion (longitudinal,
radial, circunferencial) a partir de imagenes bidimensiona-
les en escala de grises en todos los segmentos miocardicos,
entendiendo el proceso de contraccion miocardica como un
proceso tridimensional. Una de sus posibles aplicaciones es
la deteccion temprana de enfermedades con afectacion mio-
cardica en fase subclinica, como la amiloidosis o ataxia de
Friedreich, o diferenciar miocardiopatias hipertroficas de
crecimientos ventriculares izquierdos secundarios a otras
causas.

Ecocardiografia tridimensional (3D)

Permite la visualizacion del corazon en sus tres dimen-
siones latiendo en tiempo real, sin necesidad de procesa-
do, evitando realizar presunciones geométricas en el estu-
dio de las CC y paciente pediatrico. La obtencion de la ima-
gen 3D se consigue a través de sondas matriciales que emi-
ten haces de ultrasonido en forma de pirdmide en las que
queda incluida la totalidad del corazén. Actualmente exis-
ten sondas 3D pediatricas de 5-7 Mhz que permiten la ad-
quisicion tridimensional de cuatro formas: 3D en tiempo re-
al, volumen completo, Doppler color 3D y biplano.

Las aplicaciones clinicas del 3D son cada vez mas varia-
das en la practica diaria: @) Valoracion de defectos septales
interauriculares e interventriculares. Esta técnica se usa ya
como referencia para la seleccion de pacientes para cierre
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percutdneo de CIA o CIV19, b) Funcion ventricular. Bue-
na correlacion con la RM o gammagrafia en pacientes con
CC (volamenes ventriculares, masa y fraccion de eyeccion)th,
¢) CC complejas. Permite complementar los hallazgos del
eco 2D. d) Corazon fetal. Debido al tamafio, se puede cap-
turar el corazon fetal en un tnico volumen 3D en tiempo
real sin necesidad de mover el transductor y obtener un ana-
lisis segmentario preciso del corazon. Es menos operador-
dependiente que otras técnicas de estudio fetal. e) Valvu-
lopatias. Se realiza con Doppler color 3D, que permite el
calculo tridimensional de los chorros regurgitantes y de la
fraccion de regurgitacion, con definicion del mecanismo
exacto de regurgitacion o estenosis. /) Tridimensional tran-
sesofdgico. Utiliza una sonda que activa electronicamente
el grupo de cristales necesarios para cada angulo de estudio
con una calidad de imagen anatémica y Doppler color muy
buenas. Hasta ahora sus aplicaciones clinicas son la evalua-
cion de defectos septales y seguimiento en el cierre percuta-
neo, en el que aporta imagenes muy utiles e inconfundibles.
Limitaciones: hasta el momento la sonda disponible de tran-
sesofdgico no se puede utilizar en nifios de menos de 30 kg.
No se dispone de Eco 3D en todos los hospitales. El Dop-
pler color es todavia de calidad insuficiente y no existen son-
das matriciales con Doppler pulsado y continuo, lo que obli-
ga al clinico a realizar el estudio 3D simultdneamente con
un estudio 2D (Fig. 2).

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA DE MULTIPLES
DETECTORES (TCMD)

Con la llegada de los equipos de tomografia computa-
rizada de multiples detectores (TCMD) a la practica clini-
ca, se han conseguido velocidades de rotacion del gantry
muy rapidas y adquisicién de imdgenes sincronizadas con
el electrocardiograma (ECG), permitiendo obtener una muy
alta resolucion espacial y temporal, lo que es imprescindi-
ble para el estudio del corazdn y arterias coronarias (TC
cardiaco). EI TC cardiaco se puede aplicar en el screening
del calcio coronario, valoracion de placas de ateroma, an-
giografia coronaria (ATC) y valoracion de la funcion ven-
tricular. Segtin la patologia (adquirida, coronaria, congéni-
ta...) y paciente (bebé, nifio o adulto), se han desarrollado
diferentes protocolos de examen, que variaran dependien-
do de las posibilidades técnicas del equipo que tengamos.
En este sentido la dosis de radiacion administrada ha sido
siempre uno de los handicap de estas exploraciones. Cir-
cunstancia que estd cambiando con la utilizacion de equi-
pos mas modernos.

Equipos

Existen cuatro generaciones de TCMD: la primera y se-
gunda generaciones ya no se fabrican actualmente ni estian
disponibles para uso médico. La cuarta generacion, el TC
Electron Beam (TCEB), tampoco se utiliza ya en la practica
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FIGURA 2. Dispositivo Amplatzer visualizado por ecocardio-
grafia tridimensional transesofdgica previo a la liberacion total del
dispositivo.

clinica diaria. Los sistemas actuales estdn equipados con 2 o
mds coronas de detectores paralelos y siempre utilizan una
tecnologia de tercera generacion, con un tubo rotatorio y
una corona de detectores sincronizados?. Los sistemas de
8, 12 y 16 detectores estuvieron disponibles en el afio 2002,
consiguiendo volumenes cardiacos con resolucion espacial
isotropica, grosores de corte entre 0,5 y 0,625 mm y tiem-
pos de rotacion menores de 0,5 seg, el tiempo de examen
se redujo a 20-30 seg de apnea. No obstante, estos avances
no se consideraron suficientes para el estudio cardiaco y du-
rante el afio 2004 y 2005 aparecieron nuevas generaciones
de equipos de TCMD con 32, 40 y 64 detectores y con ellos
la resolucion isotropica (idéntico tamafio del voxel en los 3
planos). La principal ventaja de estos nuevos equipos es la
reduccion del tiempo de examen, permitiendo apneas de
10 seg, con imagenes de alta calidad para los estudios sin
arritmia y sin movimiento respiratorio.

Los tltimos desarrollos técnicos incorporan nuevos equi-
pos con 256 y 320 filas de detectores, y otros optan por uti-
lizar detectores digitales “flat panel”, que permiten dismi-
nuir la resolucion espacial hasta 0,2 mm. El TCMD de 256
detectores ha conseguido reducir la velocidad de rotacion
del gantry a 0,5 seg/vuelta y el grosor de corte es de 0,5 mm,
pueden generar paquetes de datos en un solo ciclo cardia-
co sin sincronismo ECG!3)., Cubre todo el corazon en una
sola hélice (12,8 cm) y obtiene datos isofasicos e imagenes
sin artefactos por movimiento. El nuevo equipo de TCMD-
320 detectores, utiliza una corona de 320 filas de elemen-
tos. Cada rotacion cubre 16 cm. de longitud que es suficien-
te para cubrir todo el FOV de la mayoria de los pacientes
(todo el térax en pacientes pedidtricos) en una tnica hélice.

Flat panel

Los detectores horizontales, lisos u homogéneos (Flat-
panel detector CT [FPD-CT]) se desarrollaron para utilizar-
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FIGURA 3. Estudios angiogréficos rotacionales (tubo de RX gi-
ratorio de 360° y detector flat panel) adquiridos en respiracion li-
bre del paciente y con reconstrucciones 3D. A) Paciente diagnos-
ticado de atresia pulmonar con CIV, corregido con tubo protési-
co de VD-AP. Imagen de aneurisma en zona de anastomosis pul-
monar y estenosis larga del tubo. B) Tetralogia de Fallot con este-
nosis severa en el origen de la arteria pulmonar izquierda. Estudio
previo a dilatacion de la misma. C) Recoartacion de aorta con irre-
gularidad del vaso en el margen anterior. D) Mismo paciente, con-
trol posterior a la colocacion de un stent.

los en la radiologia convencional y fluoroscopia y reempla-
zar las placas de RX simple y los intensificadores de ima-
gen. Esta tecnologia ofrece un mayor rango dinamico, re-
duce la dosis de radiacion, permite una lectura digital mu-
cho més rdpida y la posibilidad de adquirir diferentes series
de imagenes. En las salas de hemodinamica permite visua-
lizar los tejidos blandos, lo cual no era posible con los sis-
temas de intensificadores de imagen antiguos!™ (Fig. 3).

TCMD dual

Con estos equipos se ha conseguido reducir sustancial-
mente la resolucién temporal, manteniendo la capacidad de
imagen habitual de los TCMD-64. Constan de dos tubos de
rayos-X y dos correspondientes coronas de detectores mon-
tados en un gantry rotador y apertura angular de 90°. La
rotacion mas corta del gantry es de 0,33 seg y cada tubo
puede operar de forma independiente respecto al kV y mA,
permitiendo adquirir datos con energia dual (un tubo dis-
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parando a 80 kV y el otro a 140 kV). Esto disminuye sus-
tancialmente la dosis de radiacion utilizada pudiendo llegar
a ser menor de 1 mSv en adultos delgados!!).

Principios basicos del TCMD en el estudio del corazon

- Proceso de adquisicion del examen (scan). El proceso de
adquisicion (scan) consiste en un movimiento constan-
te de la mesa, mientras el gantry rota continuamente y
emite rayos-X. Hay una atenuacion de los rayos-X por
los diferentes tejidos segtin su densidad y esto es lo que
reciben los detectores. La imagen final consiste en un
mapa de atenuacién donde cada pixel tiene un valor que
depende del componente de cada tejido. Los datos pro-
cesados se almacenan casi en tiempo real mediante al-
goritmos de interpolacion y técnicas de reconstruccion
que precisan de equipamiento técnico y ordenadores so-
fisticados.

- Reconstruccion de la imagen de un estudio TC car-
diaco. Existen dos técnicas de reconstruccion de la ima-
gen con sincronismo cardiaco: el prospectivo (ECG-trig-
gered) o el retrospectivo (ECG-gated). En el método
prospectivo el examen se realiza en una ventana de tiem-
po predeterminada del ciclo cardiaco, habitualmente
durante la didstole. Esta ventana temporal se puede de-
finir en milisegundos (mseg) a partir de la onda R del
ECG o como un porcentaje del ciclo cardiaco. En el mé-
todo retrospectivo, el examen se lleva a cabo median-
te una hélice continua durante una unica apnea. Simul-
taneamente se realiza un registro electrocardiografico
(ECG) necesario para reconstruir posteriormente las
imagenes. La frecuencia cardiaca es crucial, porque a
mayor frecuencia cardiaca, menor n° de segmentos dis-
ponibles para la reconstruccion de la imagen. Es im-
prescindible una frecuencia en torno a 60 Ipm para ob-
tener mayor resolucién temporal. Una frecuencia car-
diaca cambiante durante la adquisicion es un factor li-
mitante. La adquisicion de datos continua da lugar a
una elevada dosis de radiacion, mayor que en el méto-
do prospectivo. Sin embargo, se obtiene una resolucion
espacial 6ptima y se puede calcular la funcién ventricu-
lar®) (Fig, 4).

- Resolucion temporal. Intervalo de tiempo en el que se
realiza cada adquisicion de datos y es importante por-
que el corazon estd en continuo movimiento. En los equi-
pos de 64 detectores el tiempo de rotacion esta entre
330-400 mesg, lo que es mucho para obtener un plano
axial completo del corazén sin artefactos de movimien-
to. Las herramientas disponibles para reducir este tiem-
po incluyen: 1) Adquisicién “Half-scan” (reduce el tiem-
po a 165-200 mseg). 2) “Segmented reconstruction”, re-
duciendo el tiempo de scan a un valor minimo impres-
cindible para obtener imdgenes del corazdn sin movi-
miento (50 mseg).
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Se ha conseguido disminuir la resolucion temporal a 58
ms con equipos de 320 detectores, permitiendo hacer un
estudio prospectivo con tres latidos cardiacos en fase sis-
tolica (menor movimiento ventricular a esa velocidad).

- Resolucion espacial. Capacidad de distinguir entre dos
puntos adyacentes (distancia 2D). En el caso de la téc-
nica volumétrica (3D), este término debe referirse tanto
para el eje axial (in-plane, eje XY) como para el longi-
tudinal (eje Z). En la préctica, en el eje axial se expresa
como tamano de pixel de la imagen. Cuando se inte-
gra el eje Z se denomina entonces voxel, que es de ta-
mafo isotropico (Fig. 5).

Radiacion

Actualmente, la TCMD alcanza cerca del 50% de la
dosis colectiva total de radiacion de origen diagndstico
en medicina en algunos paises de la Unién Europea (Brix
2003, Brugmans 2002, Hart 2004). Esto conduce a la ne-
cesidad de tomar medidas para optimizar el uso de TCMD
y conseguir una proteccion eficaz de los pacientes. La
legislacion europea pide a los estados miembros que se
preste especial atencion a la proteccion radioldgica en
TCMD vy en radiologia pediatrica [CEC1997]. Existe un
pequeiio pero no negligible riesgo de oncogénesis a lo lar-
go de la vida del nifio (paciente). Por lo tanto, cada me-
dida debe tomarse para reducir meticulosamente la expo-
sicion a la radiacion: 1) La angio-TC o cardio-TC debe
realizarse solamente si tiene una indicacion clara. 2) La
exploracion debe consistir en un unico barrido del térax
(angio-TC) o del corazén (cardio-TC). 3) El voltaje del
tubo debe reducirse a 80-100 kVp reduciendo la corrien-
te del tubo a la dosis minima necesaria para cada peso y
paciente. 4) Si es posible, el pitch deberia incrementarse
en los casos con frecuencias altas y utilizar todas las téc-
nicas disponibles para reducir la dosis (gating prospecti-
Vo).

VoL. 67 N°3, 2011

FIGURA 4. Paciente de 8 afios de
edad, con diagnéstico de D-TGA e
intervenido con técnica switch en pe-
riodo neonatal. A) Vision craneal
con seccion transversal de aorta.
Imagen tipica de una correccion de
D-TGA con técnica de switch arte-
rial (Jatene) y maniobra de Lecomp-
te, con arterias pulmonares abrazan-
do la aorta ascendente. Estenosis de
las arterias pulmonares en su origen,
més llamativo en la arteria pulmo-
nar derecha (*). B) Reconstruccion
volumétrica VR-3D, visin postero-
lateral derecha. Origen conjunto de
las arterias coronarias, con arteria
circunfleja retroaértica (flechas).

FIGURA 5. A) Recién nacido diagnosticado de atresia pulmonar
con CIV. B) Paciente de 13 dias de vida, mismo diagndstico. Estd
claro que en el estudio de RM de este RN con AP y CIV se ven
perfectamente las ramas pulmonares y colaterales (flechas), pero
la resolucién es mucho mejor en B, estudio de angio-TC con la
misma patologia. La definicién de los pequefios vasos colaterales
es mucho mejor mediante TC.

Dosis de radiacion durante un TC

Globalmente, el TC coronario expone a los pacientes
(adulto) a altas dosis de radiacion, en un rango entre 7-13
mSv con los procedimientos y equipos de 64 detectores(17:18)-

Técnicas para limitar la exposicion a la radiacion de

coronario-TC

1. Ajustar al miximo el campo de vision (FOV).

2. Disminuir el Kv.

3. Modulacion de dosis. Reduccion proporcional segin
el peso y tamario del paciente de forma automatica, con
el fin de reducir corte a corte y en cada momento los mi-
liamperios (mA) emitidos. Esta técnica disminuye los ra-
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yos-X innecesarios hasta en un 30-40%. Ademds, en pa-
cientes delgados, el radidlogo puede reducir la dosis de
forma manual disminuyendo los kilovoltios (kV).

4. “Step and shot”. Limita la exposicion de rayos-X exclu-
sivamente a la fase telediastdlica, mediante el sincronis-
mo prospectivo. Asi se consigue reducir la dosis hasta
en un 80%. La principal limitacion es que excluye la ad-
quisicion espiral y pueden aparecer artefactos de super-
posicion o solapamiento.

5. “ECG modulation”. Realiza una adquisicion espiral y
emision continua de rayos-X con sincronismo prospec-
tivo pero a mucha menor dosis durante el ciclo cardia-
co (solo al 4% de la emision estandar diagnostica) y la
aumenta durante la teledidstole, evitando los artefactos
de solapamiento en cada corte grueso. Se estima una dis-
minucion de la dosis de hasta el 50-60%/1%20),

Efectos de la radiacion

El dafo inducido por la radiacion ionizante puede lle-
var a desarrollar cancer. A pesar de que este es un hecho co-
nocido, no existe una relacion causa-efecto definida y con-
sistente sobre la incidencia exacta de tumores debidos a la
exposicion a radiacion con fines diagnésticos. De hecho, la
baja cantidad de rayos-X utilizados con este fin no tiene un
efecto inmediato en los tejidos humanos. El dafo directo,
sin embargo, se puede documentar de forma precisa en la
radiacion terapéutica (radioterapia), en las bombas nucle-
ares (Hiroshima y Nagasaki) y en el curso de accidentes nu-
cleares como el de Chernobyl. En estos casos, el efecto in-
mediato o retardado de la radiacion ionizante se puede de-
finir con precision, con 6rganos mds radiosensibles (mayor
metabolismo y alto recambio celular). El uso de radiacion
ionizante con fines diagndsticos tiene por tanto, un efecto
hipotético y no se puede evaluar de forma inmediata.

Exposicion a los rayos-X y la edad del paciente

El dafio causado por los rayos-X estd directamente re-
lacionado con la edad del paciente. En los nifios, la radio
sensibilidad de los drganos en crecimiento y el hecho de que
la exposicion ocurre antes de que alcance la vida adulta ha-
cen mucho mas estrecha la relacion causa-efecto. Los radio-
logos y cardidlogos pedidtricos son totalmente conscientes
de este problema y por tanto deben intentar utilizar técnicas
diagnosticas alternativas: ecocardiografia y resonancia mag-
nética (RM). En el estudio cardioldgico, la radiacion estd li-
mitada al drea cardiaca y, por tanto, limitada a una peque-
fia porcion de tejido pulmonar subyacente, al corazon y, en
mujeres, al tejido mamario. Se puede disminuir la dosis de
radiacion del tejido mamario con protectores de bismuto
(hasta en un 30%), que son medianamente radiopacos?2-22),
Aunque las dosis de radiacion de los nuevos protocolos con-
tintian disminuyendo, es muy importante cefiirse a una evi-
dencia cientifica que justifique el uso de esta técnica?324),
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ALARA (As Low as Reasonably Achievable)

El objetivo del concepto ALARA es proporcionar el ma-
ximo beneficio diagndstico o terapéutico (segin qué técni-
ca sea) utilizando la menor dosis de radiacion posible. En
este sentido, el TCMD vy las diferentes técnicas diagndsticas
pueden ayudar a disminuir las dosis de radiacion en las
salas de hemodinamica, disminuyendo los cateterismos diag-
nosticos y reduciendo el tiempo de los procedimientos tera-
péuticos, al haberse establecido previamente la anatomia
y planteamiento a realizar!22%, Como en la angio-TC y el
cardio-TC sincronizado estan aumentando en la poblacion
pediatrica, es imperativo el conocimiento de la dosis de
radiacion('7),

Contraste yodado en cardio-TC

El realce de los vasos debe ser lo més alto posible para
valorar la luz del vaso y su permeabilidad. Pueden hacer va-
riar el realce final del vaso el peso del paciente, la funcion
cardiaca, la concentracion y densidad del contraste, veloci-
dad de inyeccion y el lavado salino posterior. Hay dispo-
nibles diferentes tipos, marcas y concentraciones de contras-
te yodado hidrosoluble. Se recomienda en los estudios de
cardiopatias congénitas utilizar contraste monomérico no
iénico de baja osmolaridad, de 300 mgl/ml, a una dosis de
1,5-2 ml/kg de peso.

Hay que asegurarse de que la funcion renal del pacien-
te es normal para evitar producir nefropatia inducida por
el contraste (CIN). Pueden existir reacciones alérgicas al
contraste (al yodo), aunque en los nifios son raras. Se ha
descrito un aumento de su incidencia con la edad, siendo la
gran mayoria de las reacciones leves o moderadas. Se desa-
conseja el uso de gadolinio para estudiar las arterias coro-
narias mediante TC?32%),

RESONANCIA MAGNETICA CARDIOVASCULAR
EN CC

La RM ha evolucionado en la dltima década hasta con-
vertirse en una de las modalidades de diagndstico por ima-
gen mds atractivas para el estudio de las CC. Tiene un buen
balance de alta resolucion espacial, temporal y de contras-
te, pudiendo obtener imagenes en cualquier orientacion es-
pacial, ademds no utiliza radiacion ionizante y no sufre li-
mitaciones de ventana «acustica». Es una técnica segura,
exacta y reproducible y proporciona informacion tanto ana-
tomica como funcional. Sus principales limitaciones son el
elevado coste y menor disponibilidad. En RM se usa ga-
dolinio (Gd) como agente de contraste (mucho menos aler-
génico y nefrotoxico que el contraste yodado), aunque exis-
te una minima asociacion de los medios de contraste de Gd
con la fibrosis sistémica nefrogénica (FSN)@27:28),

La resonancia magnética cardiaca (RMC) de los pacien-
tes pediatricos, al igual que las otras técnicas, incluye un set
tinico de dificultades técnicas no habituales en los adultos.
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FIGURA 6. A) Paciente de 2 dias de vida con sospecha ecocardio-
gréfica de interrupcion de arco adrtico. Angio-TC con reconstruc-
cién volumétrica 3D, que pone de manifiesto la marcada esteno-
sis larga del arco adrtico distal (tipo B) (flechas), con continuacion
de la aorta descendente a través del ductus arterioso (*). B) Pa-
ciente de 16 meses. Angio-RM de control postquirtrgico de tu-
bo extra anatémico para correccién de la interrupcion de arco
tipo B (*).

Las estructuras anatomicas son mucho mas pequefas y pre-
cisan una mayor resolucion espacial, las frecuencias cardi-
acas son mds altas, por lo que se precisa mayor resolucion
temporal y los pacientes pueden estar sedados o no colabo-
ran, con lo que las secuencias en respiracion suspendida
(breath-hold) no sirven®®®. No obstante, las constantes me-
joras en el hardware, software y técnicas de imagen la con-
vierten en la técnica de uso mas amplio en pediatria (des-
pués de la ecografia) (Fig. 6).

Las pequefias antenas colocadas directamente sobre el
torax y debajo de la espalda de un nifio pueden mejorar sig-
nificativamente la relacion sefial/ruido pero, a menudo se
requiere utilizar antenas de adulto dedicadas a otra parte
del cuerpo. Las antenas multielemento (32 canales) permi-
ten utilizar técnicas de adquisicion en paralelo con factores
de aceleracion mucho mds altos. El contraste y la diferen-
ciacion entre los vasos sanguineos y las paredes cardiacas
se consiguen con dos técnicas principales: las secuencias en
sangre negra (spin echo con potenciacion T1, T2 y DP) y
las de sangre blanca (GRE, efecto “time of flight”). En las
primeras se elimina la sefial de la sangre en movimiento y
en las 2% se realza, haciendo mas oscuros los tejidos de al-
rededor (Fig. 7). La angio-RM (ARM) es una alternativa a
estos dos tipos de secuencias que no depende del flujo san-
guineo. Se obtienen imagenes del mapa vascular tras la ad-
ministracion de Gd. en diferentes fases segtn el tiempo que
pase desde la inyeccion de contraste (fase arterial, venosa
precoz o tardia). La angiografia coronaria por RM (ARM
coronaria) ha demostrado ser una técnica muy dificil y un
reto anadido por el pequefio tamafio de las arterias corona-
rias en la poblacion pedidtrica, ademas del movimiento res-
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FIGURA 7. Las imagenes de CRM, sangre blanca, nos confirman
el situs abdominal y tordcico inverso, higado a la izquierda (H),
estomago (E) y bazo (B) a la derecha. También la dextrocardia (C)
y dextrodpex, arco adrtico derecho (Ao), cava superior (VCS) e
inferior (VCI) a la derecha.

piratorio y cardiaco. La técnica mas utilizada actualmente
es una secuencia sangre blanca ECG-3D-SSFP, con adquisi-
cion de datos en mesodidstole. Mientras que la ARM coro-
naria todavia esta en fase de desarrollo y precisa muchas
mejoras, en la prictica diaria es ya util para detectar ano-
malias coronarias de origen, asi como para ver aneuris-
mas en la enfermedad de Kawasaki de la 1* porcion de los
troncos coronarios.

Novedades técnicas

- Sincronizacion cardiaca. Los estudios de CRM deben
adquirirse de forma sincronizada con el ciclo cardiaco.
Los sistemas de sincronizacion electrocardiografica ge-
neralmente detectan la onda R, pero una onda T picu-
da, QRS largos o arritmias, pueden dificultar esta detec-
cion, haciendo imposible la realizacion del estudio con
sincronismo. Los nuevos equipos disponen de un siste-
ma de deteccion de vectocardiograma de la onda R, uti-
lizando la diferencia de la orientacion 3D del QRS, lo
que reduce las otras ondas que simulan una onda R y
permite realizar mejor y mds rapidamente el estudio.

- Sincronizacion respiratoria. En los pacientes que cola-
boran, las secuencias en breath hold evitan los artefac-
tos respiratorios con secuencias muy cortas, pero en ni-
fios pequetios sedados esto es imposible a menos que
se intube e interrumpa el respirador durante la adqui-
sicion de la imagen. Existen secuencias que utilizan una
medida del movimiento diafragmatico (navigator beam)
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para sincronizar la adquisicién de la imagen con alta re-
solucion.

Real time MRI. Sincronizacion cardiopulmonar que ha-
ce mds rapidos los estudios obteniendo imdagenes car-
diacas en movimiento en tiempo real. Ademds de su uso
cotidiano (localizador en tiempo real, pacientes en ma-
la situacion clinica o inestables...), también se utiliza en
intervencionismo para guiar catéteres, colocacion de dis-
positivos intracavitarios (Amplatzer, coils...), monito-
rizar cambios de flujo vascular no periédicos de forma
rapida y en pacientes con ciclos cardio-respiratorios irre-
gulares©0),

Métodos de visualizacion. La RM produce paquetes
de datos en 3 y 4 dimensiones, que se pueden visualizar
gracias a multiples técnicas informaticas, mas faciles de
entender para el clinico que los habituales cortes to-
mograficos. Las proyecciones MIP, reconstrucciones
de superficie o de volumen rendering (VR) por todos co-
nocidos, son parte habitual de un estudio de RMC. Las
imdgenes 4D pueden simular cintas de angiogramas pro-
yectados mediante contraste de rayos-X, se adquieren
facilmente a partir de paquetes de datos multifasicos,
dando lugar a un tiempo real manipulado. Otros méto-
dos usan repeticiones de imagenes secuenciales disponi-
bles en los formatos de cine en movimiento.

Analisis funcional. En CC esto es también un reto, pues-
to que tenemos cavidades ventriculares deformadas, di-
latadas o con cavidades rudimentarias o univentricula-
res y con anomalias de compactacion que dificultan el
uso de métodos de andlisis automaticos. Ademas suele
ser el VD el de mayor interés para calcular la funcion,
todos ellos dificiles de evaluar por ecografia®) (Fig. 8).
Funcion miocardica regional. Se utilizan tres métodos
para el analisis regional detallado: el tagging tisular, co-
dificacion de fase (velocity encoding) y la difusion. En
el tagging, se realizan marcajes miocardicos en didsto-
le (rejilla o bandas paralelas) con pulsos de radiofrecuen-
cia que se deforman durante el ciclo cardiaco. El anéli-
sis cuantitativo de esta deformidad o curvadura da una
informacion precisa de la contraccion de ese miocar-
dio (regional strains). Actualmente es un método auto-
matizado, permitiendo realizar mapas de strain regional
ventricular(?,

Analisis cuantitativo de flujo. Las secuencias de contras-
te de fase (phase contrast o velocity encoding), detectan
los protones en movimiento del lecho vascular que esta-
mos estudiando. Estos protones cambian de precesion
de forma proporcional a su velocidad de movimiento y
esto se detecta mediante una sefial que se traduce en imé-
genes de fase. En estas imagenes, el valor de cada pixel
representa el cambio de fase en relacion al tejido esta-
cionario y pueden cuantificarse. Asi podremos medir
el volumen de flujo, flujo pulmonar (Qp) y sistémico
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FIGURA 8. A) Secuencia en modo cine, proyeccion eje corto pa-
ra calculo de funcién ventricular. B) Secuencia de contraste de
fase para estudio de flujo. ROI en arteria pulmonar, resultando en
una grafica de flujo/tiempo y anélisis detallado de los valores di-
namicos: velocidad mdxima, minima, media, flujo anterdgrado,
retrogrado, fraccion de regurgitacion, etc.

(Qs), relacion Qp/Qs, fraccion de regurgitacion valvu-
lar, velocidades pico en zonas estendticas, distribucion
vascular pulmonar, funcién diastdlica. Puede haber erro-
res de deteccion o de cdlculo en vasos o jets muy peque-
fios y pacientes con dificultad de permanecer en apnea.
Se estan empezando a utilizar nuevas técnicas de valo-
racion de flujo espectral en tiempo real y mapas de co-
lor de flujo vascular, aunque de momento sélo en cen-
tros especializados® (Fig. 8). Spin tagging MRI veloci-
metry. Es otro método de cuantificar el flujo por RM,
creando bandas de saturacion perpendiculares a la di-
reccion del flujo (spatial modulation of magnetization
[SPAMM]). Se mide el desplazamiento de la saturacion
de estas bandas y se infiere la velocidad de flujo. Esto es
util en vasos grandes, con flujo laminar. Actualmente se
utilizan algoritmos de dptica de flujo derivados de apli-
caciones vistas en modelos mecanicos capaces de extra-
polar los campos de velocidad de forma automatica®®4.
La técnica de difusion tisular permite medir la orienta-
cion de las fibras miocérdicas (longitudinal, radial, cir-
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cunferencial) y determinar su arquitectura. Esta técnica,
utilizada ampliamente en estudios neuroldgicos, esta en
auge en el estudio cardiaco, pudiendo determinar alte-
raciones de la arquitectura de las fibras miocardicas, tan
frecuentes en las CCP0).

- Oximetria de la sangre por RM (BOLD). Se ha mos-
trado que existe una buena correlacion entre la sefal T2
de la sangre y la saturacion de oxigeno. Con las secuen-
cias rapidas potenciadas en T2 que se utilizan actual-
mente es posible hacer una determinacion cuantitativa
T2 desde el punto de vista practico, lo cual es muy atil
en la poblacion de pacientes con CCPY),

Contraste intravenoso

El Gd es un contraste ampliamente utilizado, muy segu-
roy con una tasa de efectos secundarios muy baja. En neo-
natos y lactantes pequenos, parece prudente evitar el gado-
linio en la medida de lo posible dada la inmadurez renal
transitoria de las primeras semanas de vida.

En el afio 2000 se publico la primera serie de pacientes
con fibrosis sistémica nefrogénica (FSN), pero no es hasta
2006 cuando se descubre su relacion con el contraste basa-
do en gadolinio (Gd). La FSN se ha referido en todos los
grupos de edad, con mayor frecuencia en adultos de edad
media y con alteracion de la funcion renal. No se ha demos-
trado un incremento del riesgo en la edad pedidtrica ni se
ha informado de ningtin caso en nifilos menores de 8 afios.
En general, se recomienda cribar a la poblacion de riesgo
(insuficiencia renal con filtracion glomerular < 30 ml/min/
1,73m2) en el ambito clinico y estimar el riesgo/beneficio en
los pacientes con insuficiencia renal a los que se piense ad-
ministrar el contraste®?,

Direcciones futuras

Los equipos de 3Teslas (3T) con imanes de total body
estdn empezando a ampliar su campo de indicaciones. Es-
tos campos magnéticos ofrecen una gran relacion sefial/rui-
do (S/R), pudiendo ser util en los estudios pedidtricos. Las
secuencias habituales en RM cardiaca se benefician de la
elevada S/R del 3T. Sin embargo, las alteraciones locales de
susceptibilidad en los gradientes, inhomogeneidades de ra-
diofrecuencia (RF) y mayores intensidades de RF de estos
equipos, con alto poder de depésito de RF limitan el factor
SAR (specific absorption rate), por lo que también limitan
su uso. Actualmente se estan empezando a realizar estudios
de RM cerebral en equipos de 7T en centros de investiga-
cion y desarrollo tecnoldgico y no es de extrafiar que poda-
mos verlo aplicado en la practica clinica diaria en un futu-
r0(36,37).

Marcapasos RM compatibles. Hasta hace poco, los mar-
capasos y desfibriladores cardiacos se consideraban una con-
traindicacion absoluta para la realizacion de RM. Pero, de-
bido al gran incremento de implantacion de estos dispositi-
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vos, esta restriccion esta siendo revisada. Un campo mag-
nético potente con pulsos de RF interacciona con los elec-
trodos del marcapasos o desfibrilador, actuando como an-
tenas receptoras que alteran su funcién. Se han descrito com-
plicaciones de estos dispositivos (ritmos auriculares rapi-
dos, ventriculares rapidos, fibrilacion ventricular, despro-
gramacion, movimiento del dispositivo, potencial dafio tér-
mico que impida la recaptura...) y hasta incluso en algin
caso fallecimiento del paciente con marcapasos o desfibri-
lador al que se realiz6 RM sin monitorizacion. Por tanto,
se trata de una contraindicacion absoluta para realizar RM.
No obstante, a medida que los dispositivos han ido dismi-
nuyendo de tamafio también se han ido implementando con
menos componentes ferromagnéticos y se han protegido los
dispositivos de posibles campos magnéticos externos, no s6-
lo de la RM (sensores de seguridad, aeropuertos...). En es-
tos casos y en algunos especialmente, se ha reconsiderado
la posibilidad de realizar un estudio de RM en campos de
1,5 T, con secuencias modificadas y supervisando al pacien-
te por personal entrenado. A pesar de estas opciones, la ma-
yoria de los dispositivos todavia estan contraindicados. Has-
ta ahora, hay muy poco escrito referente a la realizacion de
estudios de RM en portadores de marcapasos o desfibrila-
dor en campos de 3T(28:38),

GUIAS CLINICAS DE DIAGNOSTICO EN CC

La mayoria de los pacientes se diagnostican adecuada-
mente mediante ecocardiografia. La RMC debe reservarse
para completar esta prueba en cuestiones que afecten al ma-
nejo del paciente. Todas las peticiones de RM o TC cardia-
cos deberian ser revisadas por un supervisor médico cono-
cedor de las indicaciones de cada técnica. La coronario-RM
no puede todavia reemplazar al TCMD para estudiar el dr-
bol coronario, pudiendo competir con ella en la enferme-
dad de Kawasaki y en tronco proximal. Es necesario que
haya una legislacion nacional e internacional y unas guias
que justifiquen el uso de la TCMD vy optimicen la practica
diaria, debido a la creciente ampliacién de indicaciones. Las
guias redactadas en 1999 por la Comision Europea (Euro-
pean Commission, ISBN 92-828-7478-8) han quedado por
tanto, obsoletas.

CTMD y TC coronario

En algunos paises el score calcium y el TC cardiaco se
consideran técnicas en investigacion. Se requiere realizar
el estudio en equipos de al menos 64 detectores. Deberia re-
considerarse su uso en pacientes < de 40 afios para evitar
exposicion a radiacion ionizante. La dosis de radiacién no
deberia de sobrepasar un maximo de 12 mSv de dosis efec-
tiva (adultos). Las principales indicaciones para realizar una
TC-MD en pacientes con CC incluyen: valoracion de ano-
malias coronarias, pacientes portadores de marcapasos,
claustrofobia, dispositivos metalicos (cables de marcapasos
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temporal, stents intravasculares, tubos protésicos, etc.), si-
tuacion clinica muy grave y de dificil control, postopera-
torio inmediato y necesidad de valoracion de la via aérea
o parénquima pulmonar (anillos vasculares e hipertension
pulmonar).

Indicaciones de RMC en CC

En CC, previo a estudios invasivos: T. Fallot, DAP,
coartacion de aorta, CIA, CIV, atresia pulmonar con CIV,
TGA, DSVD, S. heterotaxia, arterias pulmonares o corona-
rias anoémalas. Estudio de raiz aértica con vélvula bicuspi-
de y CC. El ecocardiograma es la técnica diagnostica inicial
en el derrame pericardico o taponamiento cardiaco. Pero la
RMC ayuda en el diagnéstico de patologia pericardica no
visualizada con otras técnicas. Las guias ACC/AHA 2008
y 2010 para el manejo de pacientes adultos con CC reco-
miendan la RM cardiaca en estenosis pulmonar, valoracion
de grandes arterias y venas en intervenidos con parches au-
riculares (Class I, Level of Evidence: B), en la coartacion de
aorta y controles evolutivos, sceening inicial de anomalias
coronarias congénitas y fistulas arteriovenosas, sospecha de
hipertension pulmonar, tetralogia de Fallot, TGA (Class I,
Level of Evidence: C) y en la evaluacion hemodindmica de
los pacientes con switch arterial (Class Ila, Level of Eviden-
ce: C). Ademis, estd indicado realizar RM en caso de ha-
llazgos ecocardiograficos inciertos®-#) (Tabla 1).

TECNICAS HIBRIDAS

La combinacion de secuencias en tiempo real junto con
cateterismos intervencionistas guiados por RM muestra un
importante potencial y un avance obvio en el manejo ruti-
nario de los pacientes pediatricos con CC. La RM evita la
radiacion ionizante del paciente y del personal de la sala,
ofrece un elevado contraste tisular, capacidad de valorar
la velocidad y flujo sanguineo y la perfusion/viabilidad ti-
sular durante el procedimiento. Las aplicaciones clinicas de
este campo en rdpido crecimiento van a ir apareciendo tal
como se vayan desarrollando y se apruebe el uso de los ca-
téteres, guias e instrumental de intervencionismo para el uso
clinico®, Otras innovaciones incorporan el uso mixto de
RX y de RM en un tnico equipo (CBXMR system), com-
puesto por un detector flat panel incorporado en un gantry
rotacional localizado junto a un iman de 1,5T“). Reciente-
mente se estd empezando a integrar en pequefos animales
prototipos de PET con RM (PET/MRI) que proporcionan
sets de datos isocronos de morfologia, funcion y evaluacion
del metabolismo cardiacos a partir de la adquisicién simul-
tanea de estas dos técnicas*4).

CONCLUSION

El desarrollo tecnoldgico de la ecocardiografia, la TCMD
y la RM, es muy rdpido y continuo. La modalidad ideal
de diagnostico por imagen en CC deberia permitir evaluar
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TABLA 1. Resumen de las indicaciones globales de TC y RM
cardiovascular.

TCMD RM

- Mayor caracterizacion
funcional

- Seguimiento de las
cardiopatias congénitas

- No disponible en la urgencia

- Gd / insuficiencia renal

- Claustrofobia, metales o
marcapasos

- Mayor rapidez

- Mayor disponibilidad

- Pacientes inestables con
sospecha de patologia aguda

- Menos artefactos metélicos

Radiacion Agudos Seguimiento | Marcapasos

no solo la circulacion pulmonar y las camaras cardiacas de-
rechas, sino también las venas, la aorta, el corazon izquier-
do y, a ser posible, la ventilacion pulmonar. Seria deseable
que proporcionara una alta resolucion en los detalles ana-
tomicos, junto con informacion funcional, por ejemplo so-
bre los patrones de flujo sanguineo o los cambios dindmi-
cos durante el ciclo cardiaco. Deberia ser una técnica exac-
ta, reproducible, ampliamente disponible, no invasiva y de
bajo coste. Lamentablemente, ninguna de las modalidades
existentes cumple todas estas exigencias, y todas ellas tie-
nen puntos fuertes y limitaciones especificas. Creemos que
la pregunta que debemos hacernos no es cudl es la técnica
mejor para la imagen o para el analisis funcional. Lo que
deberiamos preguntarnos es cudl es la mejor técnica no in-
vasiva que nos pueda proporcionar los mayores beneficios
en una situacion clinica concreta. En nuestra experiencia,
los pacientes con CC se beneficiardn mds de una estrategia
de imagen conjunta que utilice de forma extensiva tanto
la ecocardiografia como la RM, apoyandonos en el TC si
fuese necesario y no aferrarnos a una unica técnica diagnds-
tica.
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RESUMEN

En la hipertension pulmonar (HTP) en el nifio podemos
encontrar practicamente cualquiera de las etiologias de la
clasificacion de la OMS y patologias especificas de la edad
pedidtrica, como la hipertension pulmonar persistente del
recién nacido, o la asociada a enfermedades metabdlicas,
aunque sin duda el grupo mds numeroso lo constituye el de
la hipertension pulmonar asociada a cardiopatia congéni-
ta. Carecemos de clasificaciones, documentos de consenso
y protocolos diagndsticos y terapéuticos especificos para la
HTP pediatrica, a la que por defecto se aplican los proto-
colos creados para la enfermedad del adulto. Sin embar-
go, en los tltimos afios, se ha puesto de manifiesto que el
espectro de la HTP en el nifio es mucho mds complejo y he-
terogéneo que en el adulto, siendo muy frecuentes los casos
con etiologias multifactoriales y la frecuente asociacion de
sindromes polimalformativos o cromosomopatias en los en-
fermos pediatricos con HTP. La publicacion de registros de
HTP pediatrica, como el de Suiza, Reino Unido, Holanda
o Francia ha aportado informacién sobre la epidemiologia
de esta enfermedad en los nifios, con prevalencias para la
HTP idiopatica en torno a 3,7 casos/millon de habitantes
(similares a las reportadas en los adultos). La forma mds
frecuente de HTP en el nifio es la asociada a cardiopatia
congénita (tanto reparada como no reparada), que supone
mas del 50% de todas las series. También se han publicado
interesantes revisiones sobre el diagnostico, sobre los va-
lores normales para el test de los 6 minutos en nifios, y mar-
cadores biologicos como el ac. drico o el BNP, que han fa-
cilitado la estratificacion del riesgo de los pacientes pedia-
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tricos con HTP. Se revisan los distintos protocolos de trata-
miento de la hipertension arterial en el nifio.

Palabras clave: Hipertension arterial pediatrica; Cardiopatia
congénita; Sindromes malformativos; Cromosomopatias.

ABSTRACT

In pulmonary hypertension (PHT) in the child, we may
find almost any one of the etiologies of the WHO classifica-
tion and specific conditions of the pediatric age, such as per-
sistent pulmonary hypertension of the newborn, or that as-
sociated to metabolic diseases, although undoubtedly the most
numerous group is made up of those with pulmonary hyper-
tension associated to congenital heart disease. We lack clas-
sifications, consensus documents, and diagnostic and thera-
peutic protocols specific for pediatric PHT, for which, the
protocols created for the disease of the adults are applied.
However, in recent years, it has become manifest that the spec-
trum of the PHT in the child is much more complex and het-
erogeneous than in the adult, cases with multifactorial etiolo-
gies are common in the pediatric pulmonary hypertension,
and also the association of multiple congenital malformation
syndromes or chromosomopathies in the pediatric patients
with PHT. The publication of registries of pediatric PHT, as
that of Switzerland, the United Kingdom, Holland, or France,
have provided information on the epidemiology of this dis-
ease in children, with prevalences for idiopathic PHT at ap-
proximately 3.7 cases/million inhabitants (similar to those re-
ported in the adult). The most frequent form of PHT in the
child is that associated with congenital heart disease (both re-
paired and not repaired), that accounts for more than 50%
of all the series. Interesting reviews have also been published
on the diagnosis, on the normal values for the 6-minute test
in children, and biological markers such as that of uric acid
or BNP, that have facilitated the stratification of risk of the
pediatric patients with PHT. The different arterial hyperten-
sion treatment protocols in the child are reviewed.
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Key words: Pediatric arterial hypertension; Congenital heart
disease; Malformation syndromes; Chromosomopathies.

EPIDEMIOLOGIA, CLASIFICACIONES Y
ETIOLOGIAS DE HTP EN LA EDAD PEDIATRICA

El espectro de la hipertension pulmonar (HTP) en el
nino es variado y complejo: podemos encontrar practica-
mente cualquiera de las etiologias de la clasificacion de la
OMS (recientemente modificada en la reunion de exper-
tos de Dana Point!!%, Tabla 1) y patologias especificas
de la edad pedidtrica, como la hipertension pulmonar per-
sistente del recién nacido, o la asociada a enfermedades
metabdlicas, aunque sin duda el grupo mas numeroso lo
constituye el de la hipertension pulmonar asociada a car-
diopatia congénita.

Como las propias Guias Americanas'? reconocen, care-
cemos de clasificaciones, documentos de consenso y proto-
colos diagndsticos y terapéuticos especificos para la HTP
pediatrica, a la que por defecto se aplican los protocolos
creados para la enfermedad del adulto®®. Sin embargo, en
los ultimos afios, y muy especialmente durante el 2009 y
2010, ha comenzado la publicacién de trabajos y series
sobre HTP pedidtrica, que han puesto de manifiesto que
el espectro de la HTP en el nifio es mucho mas complejo y
heterogéneo que en el adulto, siendo muy frecuentes los ca-
sos con etiologias multifactoriales y la frecuente asocia-
cion de sindromes polimalformativos o cromosomopatias
en los enfermos pediatricos con HTP.

La publicacion de registros de HTP pediétrica, como
el de Suiza®, Reino Unido'®, Holanda”), o Francia®, ha
aportado informacion sobre la epidemiologia de esta enfer-
medad en los nifios, con prevalencias para la HTP idiopa-
tica en torno a 3,7 casos/millon de habitantes (similares a
las reportadas en los adultos). En lo que coinciden todos
ellos es en que la forma mas frecuente de HTP en el nifio es
la asociada a cardiopatia congénita (tanto reparada como
no reparada), que supone mas del 50% de todas las series;
también se pone de manifiesto la relativa frecuencia de etio-
logias multifactoriales y la frecuente asociacion de sindro-
mes polimalformativos o cromosomopatias en los enfermos
pedidtricos con HTP.

Asimismo, y a falta de una clasificacion especifica de
la HTP pediatrica, se han publicado propuestas para la me-
jora de la clasificacion de la HTP asociada a la cardiopa-
tia congénita®!%, que ilustran claramente la complejidad y
variedad de cuadros clinicos (con muy distinto prondstico
y manejo) que se engloban dentro de la llamada “HTP aso-
ciada a cardiopatia congénita”.

También se han publicado interesantes revisiones so-
bre el diagnostico'!% (incidiendo en la necesidad de equi-
pos multidisciplinares para el estudio de estos pacientes),
sobre los valores normales para el test de los 6 minutos!!4!9)
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TABLA 1. Clasificacion clinica de la hipertension pulmonar
(Dana Point, 2008)

1. Hipertension arterial pulmonar (PAH)
1.1. Idiopatica
1.2. Hereditaria
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1, endoglina (con o sin telangiectasia
hemorragica hereditaria)
1.2.3. Desconocida
1.3. Inducida por drogas y toxinas
1.4. Asociada con:
1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccion por VIH
1.4.3. Hipertension portal
1.4.4. Cardiopatias congénitas
1.4.5. Esquistosomiasis
1.4.6. Anemia hemolitica crénica
1.5. Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido

1. Enfermedad veno-oclusiva pulmonar (PVOD) y/o
hemangiomatosis capilar pulmonar (PCH)

2. Hipertension pulmonar secundaria a enfermedad cardiaca
izquierda

2.1. Disfuncion sistolica

2.2. Disfuncién diastdlica

2.3. Enfermedad valvular

3. Hipertension pulmonar secundaria a enfermedad
pulmonar y/o hipoxia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva cronica

3.2. Enfermedad pulmonar interstitial

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto
obstructivo y restrictivo

3.4. Trastornos ventilatorios del suefio

3.5. Trastornos de hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicion cronica a grandes alturas

3.7. Anomalias del desarrollo.

4.  Hipertension pulmonar tromboembdlica cronica

(CTEPH)

5. Hipertension pulmonar por mecanismos multifactoriales o
poco conocidos

5.1. Trastornos hematoldgicos: sindromes mieloproliferativos,
esplenectomia

5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis
pulmonar de células de Langerhans,
linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis, vasculitis

5.3. Metabolopatias: glucogenosis, enfermedad de Gaucher,
trastornos tiroideos

5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal crénica en dialiss...

en nifios, y marcadores biologicos como el 4c. urico'® o el
BNP1617) que han facilitado la estratificacion del riesgo
de los pacientes pedidtricos con HTP.
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Enf. pulmonar crénica
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de la via aérea
‘ Estudio etiologico
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Rx || E respiratoria > 6 a. Gammagrafia Test 6 Ecografia Estudio suefio Analitica
torax| | Capnografia en < 6 a.| | Ventilacién/Perfusion | | M1utos abdominal (pulsioximetria/ Hemograma, urea,
(< 6 afios, solo c_apnograﬁa/ creatinina, iones
perfusion) polisomnografia) E. hepatica
Descartar SAOS, Serologias HB, HC, HIV
. ; . apneas centrales L . .
Biopsia pulmonar Lactantes/patologia respiratoria . E. tiroidea, autoinmunidad
3 P . Estudio ORL . .
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Enf. i cial - Fibrobroncoscopia bolopati
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Hemangiomatosis Cariotipo
capilar pulmonar
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gastroesofdgico; SAOS: sindrome de apnea Test vasorreactividad
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vasculares pulmonares; GC: gasto cardiaco.

FIGURA 1. Algoritmo diagndstico para la hipertension pulmonar pedidtrica. (Modificado de: Mullen P. Crit Care Med 2010;11 (suppl):

$22-526).

PECULIARIDADES DE LOS ESTUDIOS
DIAGNOSTICOS EN EL NINO

En la figura 1 se muestra un esquema del algoritmo diag-
nostico para el estudio del enfermo pedidtrico con HTP. Los
nifios con diagnodstico de sospecha de HTP deben ser envia-
dos, para su valoracion y estudio, a unidades de referencia

VoL. 67 N°3, 2011

en HTP pedidtrica, con experiencia en el diagndstico y tra-
tamiento de estas patologias.

Electrocardiograma

Exploracion poco sensible y especifica, un ECG nor-
mal no excluye la presencia de HTP. Puede mostrar cre-
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cimiento auricular derecho y ventricular derecho, asi co-
mo desviacion a la derecha del eje del complejo QRS. In-
terés en el seguimiento para la deteccion de arritmias cuan-
do hay dilatacion de cavidades derechas y fallo ventricu-
lar derecho.

Radiografia de torax

La radiografia de torax puede aportar claves muy utiles
tanto para la sospecha (dilatacion del cono pulmonar, dila-
tacion de cavidades derechas, etc.) como para el diagnds-
tico etiol6gico, aunque su sensibilidad diagnostica es baja.

Pulsioximetria

Es una exploracion sencilla y no invasiva que puede pro-
porcionar informacion relevante sobre la etiologia (ej.: cia-
nosis diferencial en ductus en situacion Eisenmenger), asi
como sobre la situacion basal del enfermo y respuesta a los
tratamientos. En la visita inicial debe tomarse siempre sa-
turacion en miembros superiores (mano) e inferiores (pie).
Los estudios de pulsioximetria-capnografia durante el sue-
fio son pruebas no invasivas que permitiran descartar tras-
tornos ventilatorios del suefio como causa de la HTP, ya sea
por obstruccion de la via aérea superior (SAOS) o por ap-
neas centrales.

Ecocardiografia

Todas los parametros descritos para los adultos pueden
aplicarse a los nifios; sin embargo, y aunque la ecocardio-
grafia es una técnica no invasiva y reproducible, el tiempo
del que disponemos para realizarla en el nifio suele ser me-
nor, por su menor (o nula) colaboracion, por lo que selec-
cionamos los mas directos y faciles de obtener. Cuando no
se dispone de una insuficiencia trictispide que podamos cuan-
tificar, la apreciacién de una disposicion andmala del tabi-
que interventricular en sistole (TIV tipo II o 111, Fig. 2), in-
dicara, en ausencia de estenosis pulmonar, hiperpresion en
el VD y la arteria pulmonar; la cuantificacion del indice
de excentricidad sist6lico y diastdlico, el TAPSE, las dimen-
siones del VD y la AD, la velocidad de la insuficiencia pul-
monar (estimacion de la presion pulmonar media,) y la pre-
sencia o no de variaciones respiratorias en el tamario de la
VCI, son otros parametros muy utilizados. En la poblacion
pediatrica, a diferencia de los adultos, el plano subcostal
proporciona imagenes de buena calidad, sobre todo en en-
fermos con patologia respiratoria y mala ventana paraes-
ternal. En la ecocardiografia en el enfermo pediatrico con
HTP, es ademas fundamental excluir defectos cardiacos con-
génitos, no siempre ficilmente visibles (cuando las presio-
nes entre caimaras derechas e izquierdas estan igualadas por
la HTP, el flujo a través de los defectos septales es de baja
velocidad, sin mosaico de color), y pueden pasar desaperci-
bidos defectos como ductus o CIVs musculares multiples de
localizacion apical.
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I. TRICUSPIDE

DISPOSICIONTIV EN Si

""{
Tipo 111

Tipo 11
FIGURA 2. Diagnéstico ecocardiogréfico de HTP.

; ."-r. '
Tipo |

Test de caminar 6 minutos

Puede realizarse a partir de los 4-5 afios, aunque la mo-
tivacion y colaboracion del nifio pueden variar entre dis-
tintos estudios, por lo que los resultados de esta prueba,
aunque utiles, deben interpretarse con cautela en el nifio.
Sin embargo, también puede aportar algunos datos obje-
tivos, como la aparicion de taquicardia inapropiada al es-
fuerzo realizado, o la desaturacion arterial durante la prue-
ba. Los valores de referencia para el test de los 6 minu-
tos en niflos se muestran en la tabla 2. En la valoracion
del grado funcional del paciente pedidtrico, la anamnesis
realizada a los padres sobre las actividades diarias del ni-
0 y los sintomas que aparecen durante ellas son de gran

utilidad.

Pruebas de funcion respiratoria

No pueden realizarse por debajo de los 5-7 afios, por
falta de colaboracion del nifio; la determinacion no invasi-
va de saturacion (pulsioximetria) y la capnografia no in-
vasiva daran informacion sobre la funcion respiratoria en
los nifios de menor edad.

Gammagrafia pulmonar de ventilacion/perfusion

Sélo puede realizarse en nifios mayores de 5-7 afios que
puedan colaborar en la espirometria; en los menores de
esta edad, los hallazgos de la gammagrafia de perfusion se
correlacionan con las imagenes pulmonares obtenidas en la
Rx térax y/o el TC o la RM. En la HTP idiopatica la gam-
magrafia de perfusion puede ser normal, o mostrar defec-
tos periféricos de perfusion pequefios no segmentarios?); en
los pacientes con cardiopatia, asimetrias en la perfusion en-
tre uno y otro pulmon suelen estar relacionadas con
estenosis/hipoplasia de una de las dos arterias pulmonares
(a veces en relacion con parélisis diafragmatica unilateral
tras cirugia cardiaca) o con estenosis de las venas pulmona-
res del lado hipoperfundido.
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TABLA 2. Valores normales del test de los 6 minutos en nifios (Tomado de ] Pediatr. 2007; 150: 395-9).

Sexo Categoriadeedad n Mediana (rango) 95% rango referencia Media + DS 95% IC
Masculino 3 a $ afios 2 544.3 (318,0-680,6) 319,7-680,6 536,5+95.6  494,1-578,9
6 a 8 afios 66 584,0 (455,0-692,0) 471,0-659,3 5778 56,1  564,0=591,6
9.2 11 afios 57 667,3 (540,2-828,0) 556,2-801,5 6728 61,6  656,5-689,2
12 a 15 afios 80 701,1 (276,1-861,0) 600,7-805,3 697,8 = 74,7 681,2-714,4
16 0 mds afios 55 727,6 (569,0-865,3) 616,9-838,4 725,8 61,2 709,3-742,4
Femenino  3a 5 afios 25 492.4 (352,0-713,3) 364,5-692,7 501,990  464,7-539,1
6 8 afios 46 578,3 (406,0-707,2) 448,8-693,9 57324692  552,7-593,8
9.2 11 afios 62 655,8 (548,0-818,0) 572,0-760,5 661,9 56,7  647,4-676,3
12 a 15 afios 71 657.6 (485,5-785,0) 575,2-746,5 663,0 50,8  651,0-675,0
16 0 mds afios 44 660,9 (557,0-774,3) 571,2-756,2 664,3 + 49,5 649,3-679,3

Ecografia abdominal

En el nifio, una imagen ecografica de un higado sano no
descarta por completo la presencia de hipertension porto-
pulmonar: deben buscarse y descartarse especificamente pa-
tologias malformativas propias de la edad pedidtrica, como
los shunts portocava congénitos, o el cavernoma portal.

Estudios digestivos

En lactantes, o pacientes con patologia respiratoria gra-
ve, y especialmente si existe clinica sugerente de reflujo gas-
troesofagico, se realizard pHmetria y/o transito digestivo al-
to (EED)1",

Técnicas de imagen: resonancia magnética y TC
multicorte

Actualmente, la realizacion de una técnica de imagen
(Rm/TC) dentro del estudio diagndstico del nino con HTP
es una practica habitual en la mayoria de los centros, y de-
be realizarse antes del estudio angiohemodindmico, que ird
mucho mds orientado por la informacion obtenida en la eco-
cardiografia y la TC/RM. La modalidad ideal de diagnosti-
co por imagen en la hipertension pulmonar debe permitir
evaluar no solo la circulacion pulmonar y las cimaras car-
diacas derechas, sino también el corazon izquierdo vy, de ser
posible, el estado del parénquima pulmonar. Seria deseable
que proporcionara una alta resolucion en los detalles ana-
tomicos, junto con informacion funcional, por ejemplo so-
bre los patrones de flujo sanguineo o los cambios dindmi-
cos durante el ciclo cardiaco'®2!, La resonancia magnética
(RM) es una técnica reproducible, no invasiva para el pa-
ciente (escaso riesgo, ausencia de radiacién) y que propor-
ciona informacion relevante sobre la anatomia y funcién
cardiaca, por lo que su papel en el estudio y seguimiento del
paciente pediatrico con HTP es creciente. Es la técnica ide-
al para evaluar la funcion del ventriculo derecho, que va a
marcar el punto de partida de muchos ensayos clinicos pa-
ra controlar la evolucion al tratamiento y como predictor
de mortalidad en la hipertension pulmonar. Las desventa-
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jas en los pacientes pediatricos incluyen: tiempos de ex-
ploracion largos (30 minutos) que precisan anestesia y la in-
compatibilidad con los marcapasos y dispositivos metali-
Cos.

La TCT (tomografia computarizada toricica) es anor-
mal en pacientes pedidtricos con HTP idiopdtica y puede
mostrarse muy util en la estadificacion de enfermedad in-
tersticial pulmonar. La TCT con contraste intravenoso es
importante en el diagnéstico de la HTP tromboembdlica.
El tac multicorte esta posibilitando la realizacion de estu-
dios morfoldgicos cardiacos y pulmonares con dosis de ra-
diacion cada vez menores; y precisa escasos minutos (2-3)
para la adquisicion de las imagenes (puede realizarse en mu-
chos casos sin anestesia 0 con minima sedacion en el nifio).

Cateterismo cardiaco

Sobre las peculiaridades del cateterismo en la HTP pe-
didtrica, en primer lugar, recordar que hay que tomar pre-
cauciones especiales para reducir el riego de la anestesia
en estos nifios??. El fairmaco mds ampliamente utilizado en
el test vasodilatador es el 6xido nitrico, administrado a tra-
vés del tubo endotraqueal®* (aunque se han utilizado
otros, como el sildenafilo oral? o el iloprost inhalado®9)).
Cuando se cateterizan enfermos con HTP en relacién con
cardiopatia congénita y shunts, se utilizard el clculo del
gasto cardiaco y el gasto pulmonar utilizando la férmula de
Fick, siendo necesaria la obtencion de oximetrias de venas
cavas, arteria pulmonar, vena pulmonar y aorta. Las resis-
tencias pulmonares y sistémicas se expresan en Unidades
Wood indexadas para la superficie corporal del nifio. En la
revision de Giglia y Humpl®” se revisaron las cifras de re-
sistencias pulmonares que pueden contraindicar la cirugia
cardiaca, tanto en el cierre de defectos septales, como en las
cardiopatias subsidiarias de correccion univentricular, o en
los candidatos a trasplante cardiaco.

El estudio angiografico debe realizarse en todos los pa-
cientes pedidtricos, con angiografias en ventriculo izquier-
do (descartar defectos del septo interventricular), aorta (des-
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cartar ductus, ventana aortopulmonar, colaterales sistémi-
co pulmonares, secuestro pulmonar) y arteriografias selec-
tivas en ambas ramas pulmonares (descartar TEP, estenosis
periféricas en arteria intrapulmonares, visualizar venas pul-
monares en la fase de recirculacion, descartando drenajes
venosos andmalos o estenosis en las venas pulmonares).

Otras peculiaridades importantes en el diagnostico
etiologico de la hipertension pulmonar pediatrica

- Enlos lactantes: obligado necesidad de descartar erro-

res congénitos del metabolismo®® (determinacion de per-
fil de aminoacidos en sangre, orina, o inlcuso en liqui-
do cefalorraquideo) y reflujo gastroesofagico o altera-

ciones en la deglucion” que cursen con aspiraciones al
pulmén de contenido géstrico o esofdgico (pHmetria y/o
transito digestivo); estas alteraciones son especialmente
frecuentes en los pacientes portadores de sindromes po-
limalformativos, con antecedente de prematuridad, o pa-
tologia pulmonar.

- Presencia de patologias que no se ven en el adulto, co-
mo las neonatales®-¥ malformaciones pulmonares o
derivadas de la prematuridad (displasia broncopulmo-
nar)B133),

TRATAMIENTO DE LA HIPERTENSION
PULMONAR EN PACIENTES PEDIATRICOS

En los dltimos afos se han desarrollado nuevos trata-
mientos que han aumentado la supervivencia de los pacien-
tes con hipertension pulmonar. Antes de 1995 los antago-
nistas del calcio eran el tnico tratamiento disponible para
la hipertension pulmonar. En este afio se aprob6 el uso de
epoprostenol en infusion continua i.v. y, a partir del ano
2001, se dispuso de nuevos farmacos incluyendo los andlo-
gos de la prostaciclina, inhibidores de la fosfodiesterasa ti-
po 5 y antagonistas de los receptores de la endotelina.

Aunque no existen tantas evidencias de los beneficios de
estos tratamientos en los nifios como en los adultos, ya que
no se han publicado ensayos clinicos controlados, existen
series pediatricas amplias que avalan sus efectos favorables.
Sin tratamiento especifico, la hipertension pulmonar idio-
patica tiene un prondstico fatal con una supervivencia me-
dia en los nifios de menos de 1 afio®¥. La disponibilidad de
los nuevos tratamientos y la organizacion de unidades es-
pecificas pedidtricas para tratar a estos pacientes ha con-
seguido supervivencias superiores al afio al 85% y a los §
afios al 7008353,

Parece que el comportamiento de la hipertension pul-
monar en los nifios desde el punto de vista genético, histo-
patoldgico y de las anomalias subyacentes del endotelio vas-
cular es similar al de los pacientes adultos. Basados en ello,
existe el consenso en la comunidad cientifica pedidtrica de
utilizar algoritmos diagndsticos y terapéuticos similares en
los pacientes pediatricos®.
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Tratamiento convencional

El tratamiento convencional tiene un papel importante
en el manejo de la hipertension pulmonar en nifios, de acuer-
do con una experiencia clinica amplia y un consenso mé-
dico general, aunque no existan estudios clinicos amplios®”).

Si existe hipoxemia estd indicada la administracion de
oxigeno durante todo el dia o durante la noche, que en al-
gunos nifios puede disminuir algo la resistencia vascular pul-
monar.

En caso de fallo ventricular derecho estd indicada la ad-
ministracion de diuréticos y digoxina. Los diuréticos se de-
ben iniciar con cuidado, ya que estos pacientes son muy de-
pendientes de la precarga para mantener el gasto cardia-
co, pero se pueden llegar a necesitar dosis altas.

La anticoagulaciéon con warfarina es de uso comun en
los adultos con hipertension pulmonar idiopdtica, en los que
parece alargar la supervivencia. En los nifios no es tan usa-
da y hay que tener en cuenta el riesgo de sangrado y la di-
ficultad para ajustar la dosis. Segtin los datos del registro
pedidtrico francés, solo la recibieron el 20% de los 50 ni-
fios incluidos®. Algunos autores la indican s6lo en caso
de fallo ventricular derecho®. Otros autores utilizan la as-
pirina“! o el dipiridamol en nifios pequefios, aunque algu-
nos opinan que estos firmacos antiagregantes plaquetarios
no son efectivos en las zonas de bajo flujo en la que ocu-
rre la trombosis i7 situ. En nifios en situacion critica o con
fallo ventricular derecho importante, en los que el ajuste de
la dosis de warfarina es dificil, puede ser preferible la utili-
zacion de heparina subcutanea de bajo peso molecular.

Se recomienda la vacunacion anual de la gripe y la va-
cunacioén antineumococica?).

Tratamiento con farmacos vasoactivos

En la tabla 3 se resumen las dosis de los principales far-
macos vasoactivos usados en el tratamiento de la hiper-
tension pulmonar en Pediatria.

Bloqueantes de los canales del calcio

Los bloqueantes de los canales del calcio mejoran la su-
pervivencia en los nifios que responden en la prueba vaso-
dilatadora aguda en el cateterismo. En la serie de Barst y
cols.®® se observo una supervivencia del 97% a los § afios
en los ninos con respuesta positiva a los vasodilatadores.
Sin embargo, el tratamiento pierde eficacia con el tiempo,
y en el seguimiento realizado a los 10 afios la supervivencia
fue del 81% y s6lo un 47% no precisaron otros tratamien-
tos37).

Epoprostenol

El epoprostenol en infusion intravenosa continua es el
tratamiento mas efectivo de la hipertension pulmonar en los
nifios. Utilizando este tratamiento en una serie de 44 ni-
fios la supervivencia a los 1, 5 y 10 afos fue del 97, 97 y
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TABLA 3. Dosis de los fairmacos vasoactivos para tratar la hipertension pulmonar en nifios

Farmaco Dosis
Nifedipino 1-2 mg/kg/dia (repartido en 3 dosis)
Bosentan Peso Primer mes A partir 2° mes
<10 kg 1-2 mg/kg/12 h 2-4 mg/kg/12 h
10-20 kg 31,25 mg/24 h 31,25 mg/12 h
20-40 kg 31,25 mg/12 h 62,5 mg/12 h
> 40 kg 62,5 mg/12 h 125 mg/12 h
Sildenafilo 0,5-2 mg/kg/dosis cada 6-8 horas
Tloprost 5-6 inhalaciones/dia
Nifios mayores (I-Neb): 5 pg/dosis
Nifios < 6 afios (Omron U22) titular dosis (10-20 pg/dosis)
Epoprostenol Inicio 2 ng/kg/min. Aumentar segtin respuesta a dosis de mantenimiento de 20-40 ng/kg/min (en ocasiones
hasta 80-100 o dosis superiores con el desarrollo de tolerancia)
Treprostinil En transicion de epoprostenol iv a treprostinil iv tener en cuenta que 1,25-1,75 ng/kg/min de treprostinil

pueden ser equivalentes a 1 ng/kg/min de epoprostenol
Subcutaneo (dosis en adultos): dosis inicial 1,25 ng/kg/min. Titular la dosis segtin respuesta hasta dosis de

mantenimiento de 20-80 ng/kg/min

78%, con un éxito del tratamiento (no exitus, ni necesi-
dad de tratamientos quirdrgicos como septostomia auri-
cular o trasplante) del 93, 86, y 60%, respectivamente®®”.
En la serie de Lammers y cols.*? se trataron con epopros-
tenol 39 nifos de 4 meses a 17 afos de edad. La supervi-
vencia a los 1,2 y 3 afios fue del 94, 90 y 84%.

El tratamiento se inicia con dosis de 2 ng/kg/min que se
va incrementando de forma progresiva. La dosis terapéu-
tica eficaz inicial es variable, pero puede oscilar entre 20 y
40 ng/kg/min. Los pacientes pueden ir desarrollando una
tolerancia progresiva al tratamiento que puede hacer ne-
cesario ir aumentando la dosis que al afio puede estar entre
50-80 ng/kg/min? y posteriormente a mas de 100 ng/kg/min.

El inconveniente principal del epoprostenol es la nece-
sidad de disponer de un acceso venoso central permanente,
con el subsiguiente riesgo de infeccion, trombosis 0 malfun-
cionamiento del catéter. La interrupcion brusca del trata-
miento puede originar una crisis de HTP y el fallecimiento
del paciente. Los efectos secundarios mas frecuentes en los
nifios son las diarreas y el dolor abdominal. Otros efectos
secundarios incluyen vomitos, dolor abdominal, cefalea, en-
rojecimiento cutaneo, hipotension sistémica, mareos, y sin-
copes'38),

Treprostinil

Treprostinil, un andlogo del epoprostenol con una vi-
da media de 4 horas, se utiliza por via subcutdnea o intra-
venosa. Por via subcutdnea puede producir dolor y eritema
alrededor del punto de infusion™; aunque este efecto pue-
de ceder tras los primeros dias de tratamiento*4.

En nifios se ha publicado una serie de 13 pacientes con
HTP en los que se realizo la transicion de epoprostenol
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i.v. a treprostinil i.v.4. La transicion se justificaria por los
beneficios farmacoldgicos del treprostinil (mayor vida me-
dia, conservacion a temperatura ambiente y estabilidad en
solucion 48 horas).

En un estudio multicéntrico en el que participaron 32
pacientes pediatricos, entre 5y 16 afios, se demostrd la se-
guridad del treprostinil a largo plazo sin que se reportaran
diferencias en cuanto a eficacia o tolerancia respecto al gru-
po de adultos®).

Recientemente se han publicado dos trabajos sobre tra-
tamiento con treprostinil en niflos con HTP severa refrac-
taria a tratamiento con firmacos orales, como alternativa
al tratamiento con epoprostenol intravenoso, con buenos
resultados™®)] incluso por debajo del primer afio de vida®.
En estos casos la dosis inicial fue de 2 ng/kg/min, aumen-
tandola progresivamente a 12-15 ng/kg/min y posteriormen-
te modificindose en funcién de la clinica y efectos secunda-
rios*”) hasta 60 ng/kg/min.

Iloprost

Iloprost es un analogo estable de la prostaciclina con
una vida media de 20-25 minutos que se puede administrar
por via intravenosa o nebulizada. En nifios se han publi-
cado experiencias con iloprost nebulizado para la realiza-
cion de una prueba vasodilatora aguda®-5% con efecto equi-
valente al del 6xido nitrico, para el tratamiento de las cri-
sis hipertensivas tras intervenciones de cirugia cardiaca®?),
y en el tratamiento crénico de la hipertension pulmonar®),

En una serie de 22 nifios (edad 4,5 a 17,7 afios) con hi-
pertension pulmonar idiopatica (n= 12) o secundaria a car-
diopatias congénitas (n= 10) a los 6 meses del tratamiento
la clase funcional mejoré en el 35% de los pacientes, dis-
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minuy6 en el 15% y no cambi6 en el 50%“. El tratamien-
to se mantuvo a largo plazo en el 64% de los nifios. En ocho
de 9 pacientes se realizé una transicion con éxito de epopros-
tenol iv a iloprost nebulizado, falleciendo un paciente.

Los efectos secundarios mds frecuentes fueron cefaleas
(36%), tos (23%), y mareos (14%), que generalmente me-
joraron a los pocos dias del inicio del tratamiento. En dos
pacientes fue necesario suspender el tratamiento por bron-
coespasmo.

La dosis media utilizada de iloprost en este estudio fue
de 5 mg (dosis efectiva administrada) con una frecuencia de
6 dosis al dia, con descanso nocturno. Para la administra-
cion del iloprost se utilizaron los nebulizadores Prodose
AAD“ o0 I-Neb“. En nuestra experiencia el iloprost nebuli-
zado se ha utilizado también en el tratamiento de nifios me-
nores de 5 afos de edad con HTP idiopdtica, asociada a car-
diopatias o secundaria a displasia broncopulmonar. Para
ello se utiliza un nebulizador de flujo continuo, con masca-
rilla facial. La dosis habitualmente utilizada ha sido de 20
microgramos teniendo en cuenta que el sistema es menos
eficiente ya que se pierde una parte de la dosis al medio am-
biente y otra puede quedar retenida en la nariz. El firmaco
ha sido bien tolerado, siendo el efecto secundario mas fre-
cuente el eritema facial transitorio.

Antagonistas de las endotelinas — Bosentan

El bosentan es un antagonista de los receptores A y B de
la endotelina. Recientemente se ha aprobado su utiliza-
cion en Europa en nifios de 2 o mds afios de edad, con una
nueva formulacion de tabletas dispersables. Se han reali-
zado estudios farmacocinéticos en nifios que han estable-
cido la dosis a utilizar a partir de 2 afios®*-52),

La eficacia en nifios se ha evaluado en 2 series amplias
de pacientes. Asi, Rosenzweig y cols.®¥ estudiaron 86 nifios
con HTP idiopatica, asociada a cardiopatias congénitas o
enfermedades del tejido conectivo con tratamiento con bo-
sentan de forma aislada o asociada a prostanoides. El tra-
tamiento se mantuvo en 68 pacientes (69%), se interrum-
pid en 5 (15%) y fallecieron 5 pacientes. La clase funcional
mejoro en 46% de los pacientes y no se modifico en un 44%.
La supervivencia a 1y 2 anos fue del 98 y 91%, respectiva-
mente.

Maiya y cols.t¥ estudiaron de forma retrospectiva 40
nifios con hipertension pulmonar (20 idiopatica y 20 secun-
daria; edad media 8,3 afios [rango 0,6-16 afios), en pacien-
tes en clase Il y IV, de forma aislada (25 nifios) o asocia-
do a epoprostenol iv (15 nifios). En el grupo de hiperten-
sion pulmonar idiopatica, 19 nifios (95%) se estabilizaron
con el tratamiento con bosentan, aunque 12 (60%) requi-
rieron para ello tratamiento combinado con epoprostenol.
En los pacientes con hipertensién pulmonar secundaria me-
jord la clase funcional, la distancia recorrida en la prueba
de caminar 6 minutos y la ganancia de peso.
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Van Loon y cols.% analizaron 10 nifios con hiperten-
sion pulmonar asociada a cardiopatias, la mayoria de ellos
con sindrome de Eisenmenger. Con el tratamiento con bo-
sentan se produjo una mejoria inicial, aunque a partir del
primer afo de tratamiento hubo un deterioro progresivo.

Se ha utilizado también el bosentan asociandolo al tra-
tamiento de nifios tratados de forma crénica con epopros-
tenol, que se encontraban estables. La adicion de bosen-
tan permitié disminuir la dosis de epoprostenol y sus efec-
tos secundarios en 7 de 8 nifios y en 3 de ellos suspender-
lo®®),

El principal efecto secundario del bosentan es el aumen-
to de las transaminasas, por lo que hay que monitorizar-
las de forma mensual. En un estudio de vigilancia que in-
cluy6 146 nifios en tratamiento con bosentan, se observo
un aumento de transaminasas en 2,7% de los nifios, en com-
paracion con un 7,8% en los pacientes mayores de 11
afios®7),

El ambrisentan, antagonista selectivo de los receptores
A de la endotelina, se ha aprobado para su uso en adultos
y su empleo en niflos se encuentra actualmente en fase de
ensayo clinico.

Sildenafilo

Se han publicado varios casos clinicos”*® y algunas se-
ries cortas incluyendo entre 6 y 14 pacientes®¢%, en los que
se ha utilizado con éxito sildenafilo en el tratamiento cré-
nico de la HTP idiopdtica o asociada a cardiopatias con-
génitas en nifios. También se han publicado experiencias de
la utilidad del sildenafilo en la HTP asociada con displasia
broncopulmonar(!, hipertension pulmonar persistente del
recién nacido®?, asociada a hernia diafragmatica congéni-
ta®), y en el postoperatorio de cardiopatias congénitas®*.

También se ha completado un ensayo clinico aleatoriza-
do comparado con placebo en 234 nifios. En el estudio se
compararon dosis de 10 mg (> 8-20 kg), 20 mg (> 8-20 kg
y 20-40 kg), 40 mg (20-45 kg y > 45 kg), y 80 mg (> 45 kg)
3 veces al dia. Los resultados estan pendientes de publi-
carse, aunque se han anunciado efectos favorables en la ca-
pacidad de esfuerzo y en variables secundarias(.

Se estan iniciando actualmente estudios en nifios con
otro inhibidor de la fosfodiesterasa 3, tadalafilo.

Tratamientos quirdirgicos
Septostomia auricular

En la hipertension pulmonar avanzada, el mantenimien-
to de una funcién adecuada del ventriculo derecho es cri-
tico para la supervivencia. La realizacion de una septosto-
mia auricular permite un cortocircuito derecha-izquierda
con descarga del ventriculo derecho y aumento del gasto
cardiaco sistémico, lo que resulta en un aumento del apor-
te sistémico de oxigeno, a pesar de una disminucion en la
saturacion de oxigeno(®®),
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Tratamiento convencional
[anticoagulantes orales (E/B) = diuréticos (E/A) = oxigeno (E/A) = digoxina (E/C)]
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FIGURA 3. Algoritmo para el tratamiento de la hipertension pulmonar pedidtrica.

Estaria indicada en aquellos pacientes en los que fraca-
sa el tratamiento médico maximo, tienen fallo de ventri-
culo derecho persistente y /o sincopes recurrentes'®®), Esta
tltima indicacion la hace especialmente interesante en los
nifios en los que son mds frecuentes los sincopes que en
los adultos. Puede ser un puente al trasplante, o una opcioén
terapéutica en caso de no disponer de acceso a tratamien-
tos médicos.

El procedimiento tiene una mortalidad del 5-13 %763,
La mortalidad es superior si la presion de la auricula dere-
cha es > 20%. No esta indicado si la saturacion de oxigeno
basal es < 90% ¢,

Se recomienda la dilatacion progresiva con balon como
el procedimiento de eleccion. En nifios se ha publicado que
la utilizacion de dispositivos fenestrados puede ayudar a
mantener la permeabilidad de la comunicacion auricular(®).

Anastomosis de Potts

La anastomosis de Potts consiste en la creacion de una
comunicacion entre la aorta descendente y la arteria pulmo-
nar izquierda, con la idea de descomprimir el ventriculo de-
recho. Este procedimiento permite una disminucion en la
postcarga del ventriculo derecho y una mejora en la funcion
del ventriculo derecho. La situacion del paciente cambia a
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la de un paciente con sindrome de Einsemenger, pero sin
provocar desaturacion en la parte superior del cuerpo®70),
Se han publicado casos de pacientes pediatricos con hiper-
tension pulmonar grave y deterioro rapido en que la anas-
tomosis de Potts ha sido eficaz y ha producido una mejoria
importante de la clase funcional hasta los 2 afios de segui-
miento, aunque no se dispone todavia de datos de la evolu-
cion a largo plazo de estos pacientes/¢®70),

Trasplante pulmonar

Aunque la disponibilidad de nuevos tratamientos médi-
cos ha disminuido mucho la indicacion del trasplante pulmo-
nar en la hipertension pulmonar idiopatica, en los casos de
falta de respuesta al tratamiento con fairmacos vasoactivos el
trasplante pulmonar puede ser una opcion”". La decision de
indicar el trasplante pulmonar en nifios con hipertension pul-
monar se basa en criterios clinicos subjetivos, en aquellos ca-
sos en que la enfermedad no mejora a pesar de un tratamien-
to médico maximo y las expectativas de supervivencia son
menores de 6 meses-2 afios’?. Es necesario mantener un ni-
vel de alerta y vigilancia, ya que en ocasiones los pacientes
pueden permanecer estables durante varios afios con el tra-
tamiento médico y posteriormente presentar un deterioro muy
rapido que haga dificil la realizacion del trasplante.
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En los nifios es de eleccion realizar un trasplante bipul-
monar, con circulacion extracorpdrea, que tiene una super-
vivencia tanto precoz como tardia, mejor que el trasplante
unipulmonar?, El trasplante cardiopulmonar estaria ani-
camente indicado en caso de fallo ventricular izquierdo aso-
ciado o cardiopatia congénita no corregible.

El prondstico de los pacientes con sindrome de Eisen-
menger es mucho mejor que el de los pacientes con hiper-
tensién pulmonar idiopética, por lo que es preferible en ellos
realizar tratamiento médico y muy raramente constituyen
una indicacion de trasplante pulmonar en la edad pedia-
trica. Aunque también se estdn produciendo avances que
mejoran el prondstico del trasplante pulmonar, la supervi-
vencia del trasplante pulmonar a los 3 y 5 afios del trasplan-
te pulmonar es del 60 y 50% segun los datos del registro de
la International Society for Heart and Lung Transplanta-
tion, con resultados similares a los de los adultos. A los 10

anos la supervivencia del trasplante pediatrico es del 30-
40%079.

Protocolo de tratamiento

Como hemos comentado, no existe un protocolo de tra-
tamiento basado en ensayos clinicos que se pueda recomen-
dar en la edad pediatrica y el tratamiento se basa en las
recomendaciones existentes para pacientes adultos, unido
a la experiencia publicada de series de pacientes pediatri-
cos. En la figura 3 se recoge el esquema de tratamiento re-
comendado actualmente en pacientes adultos”4.

Si el nifio tiene una respuesta positiva en el cateterismo
a la prueba vasodilatadora el tratamiento se debe iniciar con
antagonistas del calcio. Sin embargo, esto ocurre con muy
poca frecuencia en Pediatria. En los datos del registro fran-
cés solo el 12% lo iniciaron® y en los del Servicio de Hiper-
tension Pulmonar Pediatrico del Reino Unido sélo 6 de 64
pacientes (9%)7.

En la situacion mas frecuente en que la respuesta a los
vasodilatadores es negativa, estd indicada la administracion
de los nuevos farmacos disponibles (epoprostenol y sus and-
logos, inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y antagonis-
tas de las endotelinas). Hay bastante acuerdo respecto a ini-
ciar tratamiento con un farmaco oral en los nifios que se
presentan en clase funcional II o incluso en clase funcional
L. En los pacientes en clase IIT o IV un enfoque posible es
iniciar el tratamiento con un solo firmaco y afiadir nue-
vos tratamientos si el paciente no mejora o se deteriora. Otro
enfoque seria la utilizacion de tratamientos combinados de
entrada.

En el protocolo del Servicio de Hipertension Pulmonar
Pedidtrico del Reino Unido utilizan bosentan oral en los
pacientes en clase IT'y epoprostenol en los pacientes en cla-
se [T o TV, afiadiendo un farmaco en combinacion si el pa-
ciente se deteriora®®®, Si se trata de pacientes remitidos ya
con otro tratamiento oral (sildenafilo o antagonista del cal-
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cio) y que presentan un deterioro clinico, se afiade directa-
mente un segundo farmaco. De los pacientes que iniciaron
el tratamiento con un solo fairmaco en mds de la mitad se
paut6 durante los 2 afios siguientes un tratamiento combi-
nado con epoprostenol y bosentan, epoprostenol y sildena-
filo o bosentan y sildenafilo, o en algunos pacientes con 3
farmacos. En la mayoria de nifios (83%) se inici6 el trata-
miento con monoterapia, pero al final del estudio el 64%
recibian tratamiento combinado (un 10% con 3 firmacos).
En 22 se realiz6 una septostomia auricular y ocho nifios re-
cibieron un trasplante pulmonar. Con este protocolo la su-
pervivencia a los 1, 3 y 5 afios fue el 89%, 84% y 75%, res-
pectivamente.

En los pacientes incluidos en el registro pediatrico fran-
cés de hipertension pulmonar®, al inicio del tratamiento s6-
lo el 22% recibian tratamiento combinado con 2 o 3 far-
macos, que a los 2 afios de seguimiento habia aumentado
al 44%. En el tratamiento inicial recibieron bosentan el 76 %
de los pacientes, epoprostenol el 24%, iloprost el 4% vy
sildenafilo el 6%. Sildenafilo fue el firmaco que con mas
frecuencia se afadié posteriormente como tratamiento com-
binado®®. La supervivencia en su serie fue del 86% al afio y
del 82% a los 2 afos.
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INTRODUCCION

Cardiologia pediatrica: una especialidad en expansion

A. Bafio Rodrigo

Cardiologia Pedidtrica. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesiis. Departamento de Pediatria. Universidad Auténoma de Madrid.

Tradicionalmente las cardiopatias congénitas constitu-
yen el defecto mas comun al nacimiento, y en su historia na-
tural conllevan una alta mortalidad. Pero en los dltimos 50
afos, los avances logrados en este campo han permitido in-
vertir el futuro adverso de estos nifios enfermos y, hoy dia,
podemos decir con orgullo que lo que antes representaba
un 90% de mortalidad a corto y largo plazo, hoy dia ha
cambiado a un 90% de supervivencia, también a corto y
largo plazo.

Pero, ademds, la cardiologia pedidtrica se ha diversifi-
cado sobremanera, de tal modo que se ha hecho necesaria
la sucesiva superespecializacion de los cardidlogos infanti-
les en las distintas disciplinas de la cardiologia. Asi, al am-
paro de las nuevas necesidades diagndsticas y asistenciales,
han nacido las unidades de cardiologia fetal, de arritmias,
de intervencionismo, de miocardiopatias y trasplantes, etc.,
todo ello para cubrir las necesidades de unos campos en ex-
pansion dentro de la cardiologia infantil que hacian nece-
saria la formacion de expertos en disciplinas concretas de
esta especialidad.

La cardiologia fetal, como forma de anticiparse al naci-
miento de estos nifios enfermos y poder ofrecerles una asis-
tencia inmediata, es también una realidad, y hoy dia los car-
didlogos infantiles trabajan junto con los obstetras en la
asistencia y cuidado de las madres y de los nifios con defec-
tos congeénitos.

Pero no solo esta especialidad comprende el campo de
los defectos congénitos sino que también abarca el estudio
y tratamiento de las enfermedades adquiridas del corazon
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durante la infancia, por lo que estos especialistas se han he-
cho imprescindibles en los hospitales pedidtricos con alta
carga asistencial, dado que en todas las especialidades de la
pediatria (intensivos, oncologia, etc.) se hace necesaria la
presencia y colaboracion de los cardidlogos infantiles.

Si hay alguna disciplina que pueda considerarse como
basica dentro de la cardiologia infantil, ésta es la cardiolo-
gia fetal, puesto que el diagnostico precoz llevado al seno
materno es la mejor exposicion de hasta qué punto hemos
avanzado en el diagnostico de las cardiopatias congénitas,
lo que sin duda alguna redunda en un mejor prondstico a
corto y largo plazo de estos nifios. La Dra. Alvarez y el Dr.
Maroto tienen una gran experiencia en este campo, y su ca-
pitulo es de referencia para entender cudl debe ser la apro-
ximacion diagndstica y terapéutica a las madres embaraza-
das de un nifio con cardiopatia congénita.

También en este nimero monografico, el Dr. Bermadez-
Cafiete y los doctores Sanchez y Abelleira presentan los avan-
ces en intervencionismo. No hace falta decir que €l tiene una
muy amplia experiencia en este campo y que ha vivido de
cerca la evolucion de estas técnicas, siendo pionero en el em-
pleo de muchas de ellas, pudiendo decirse que hoy dia es
una persona de referencia, tanto nacional como internacio-
nal, en el campo del intervencionismo en las cardiopatias
congénitas.

Las técnicas de imagen constituyen en al actualidad uno
de los pilares bésicos en el proceso diagndstico de la cardio-
patias, y su evolucion ha desbordado con mucho las pre-
visiones que se hacian sobre ellas a corto plazo. Asi, la eco-
cardiografia en todas sus variantes (bidimensional, tridi-
mensional, transesofagico, tisular, etc.), la tomografia axial
computarizada y la resonancia nuclear magnética han en-
trado de lleno en la cardiologia infantil, y con ellas una de
las personas de referencia en nuestro pais es la Dra. Bret Zu-
rita, que ha sabido entresacar toda la brillantez necesaria
a las técnicas de imagen y con ello crearse un lugar im-
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prescindible dentro de esta especialidad. Junto con ella co-
labora en el capitulo la Dra. Deiros, destacando por ser uno
de los mas completos y actualizados en este campo.

Por tltimo, las Unidades de Hipertension Pulmonar crea-
das en los tltimos anos han surgido como una necesidad
ante la existencia de nifios con hipertension pulmonar se-
cundaria a cardiopatias congénitas, y también ante otros ti-
pos de hipertension mas especificos de la infancia. La Dra.

126  A. Bafio Rodrigo

del Cerro es parte integrante de una de las Unidades de Hi-
pertension Pulmonar mds reconocidas de la especialidad,
y sus aportaciones son basicas para entender y profundizar
en el campo de esta patologia. El capitulo se complementa
con la experiencia del Dr. Moreno, neumélogo pediatra, y
entre los dos presentan en esta monografia de forma clara
y concisa todos los pasos precisos para el diagndstico y tra-
tamiento de la hipertension pulmonar en el nifio.
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RESUMEN

La ecocardiografia fetal ofrece una ventana al corazon
fetal que no solo ha permitido una mejora en el diagndsti-
co prenatal de las cardiopatias congénitas (CC), sino que
ayuda a entender la evolucion y desarrollo de las malforma-
ciones cardiacas y la repercusion de determinadas enferme-
dades extracardiacas sobre el sistema cardiovascular en de-
sarrollo. Las cardiopatias congénitas son las malformacio-
nes fetales mas frecuentes, con una incidencia general de 4-
8/1.000 recién nacidos vivos, y son responsables del 20% de
las muertes neonatales y del 50% de las muertes infantiles.
Las malformaciones cardiacas son los defectos mas frecuen-
temente pasados por alto en la valoracion prenatal. Esto se
debe a que es una técnica compleja y operador-dependiente
que precisa de un entrenamiento especifico y tiempo para
realizar una exploracion adecuada. El cuidado y manejo de
estos pacientes precisa de un equipo multidisciplinar con car-
di6logos infantiles especializados en cardiologia fetal, obs-
tetras y ecografistas obstétricos, genetistas, psicologos y tra-
bajadores sociales para poder ofrecer una valoracion com-
pleta y cuidado integral del feto y de sus padres.

Palabras clave: Cardiopatias fetales; Ecocardiografia fetal;
Diagnostico intrattero.

ABSTRACT

Fetal echocardiography offers a window to the fetal heart
that has not only allowed for an improvement in prenatal
diagnosis of congenital heart diseases (CHD) but also helps
to understand the evolution and development of cardiac
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ARTICULO ORIGINAL
Cardiologia fetal

T. Alvarez Martin, E. Maroto Alvaro

Seccion de Cardiologia Infantil. Hospital Gregorio Maranion. Madrid.

malformations and the repercussion of certain extracardiac
diseases on the developing cardiovascular system. Congen-
ital heart diseases are the most frequent fetal malformations
having a general incidence of 4-8/1000 live newborns. They
are responsible for 20% of neonatal deaths and 50% of
child deaths. Cardiac malformations of the most frequent-
ly overlooked defects in the prenatal evaluation. This is be-
cause the fetal echocardiography is a complex and opera-
tor-dependent technique that requires specific training and
time to carry out an adequate examination. The care and
management of these patients require a multidisciplinary
team with child cardiologists specialized in fetal cardiology
as well as obstetricians and obstetric ultrasonographists, ge-
neticists, psychologists and social workers in order to offer
a complete evaluation and comprehensive care of the fetus
and parents.

Key words: Fetal heart diseases; Fetal echocardiography; In-
trauterine diagnosis.

INTRODUCCION

Gracias a los avances en las técnicas de imagen, en este
momento somos capaces de visualizar y entender aspectos
del desarrollo del sistema cardiovascular hasta ahora des-
conocidas. La ecocardiografia fetal ofrece una ventana al
corazon fetal que no solo ha permitido una mejora en el
diagnostico prenatal de las cardiopatias congénitas (CC),
sino que ayuda a entender la evolucion y desarrollo de las
malformaciones cardiacas y la repercusion de determinadas
enfermedades extracardiacas sobre el sistema cardiovascu-
lar en desarrollo.

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones fe-
tales mas frecuentes, con una incidencia general de 4-8/1.000
recién nacidos vivos, y son responsables del 20% de las
muertes neonatales y del 50% de las muertes infantiles. La
incidencia es menor en los recién nacidos vivos por la muer-
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te intradtero de fetos afectos. A pesar de la mejora en el diag-
nostico prenatal en las ultimas dos décadas, las malforma-
ciones cardiacas son los defectos mas frecuentemente pasa-
dos por alto en la valoracion prenatal. Aunque el screening
en poblaciones de alto riesgo ha sido crucial en muchas en-
fermedades, en el diagnostico prenatal de las cardiopatias
congénitas supone un escenario de mucho esfuerzo para po-
cos diagndsticos. Esto se debe a que es una técnica comple-
ja y operador-dependiente que precisa de un entrenamien-
to especifico y tiempo para realizar una exploracion ade-
cuada. Los estudios publicados en los ultimos afios demues-
tran la dificultad del diagndstico de este tipo de patologias
y la tasa de deteccion se sitaa entre el 40-50% para las car-
diopatias congénitas catalogadas como mayores.

El cuidado y manejo de estos pacientes precisa de un
equipo multidisciplinar con cardiélogos infantiles especia-
lizados en cardiologia fetal, obstetras y ecografistas obsté-
tricos, genetistas, psicologos y trabajadores sociales para
poder ofrecer una valoracion completa y cuidado integral
del feto y de sus padres.

El objetivo de la ecocardiografia fetal es excluir la pre-
sencia de malformaciones cardiacas vy, si es preciso, realizar
el diagndstico especifico de la cardiopatia congénita presen-
te. Es la herramienta de diagndstico de la anatomia car-
diaca y de las alteraciones del ritmo y cada vez mds se esta
extendiendo el estudio de la funcion cardiaca con técnicas
ya aceptadas en adultos y nifios.

INDICACIONES DE ECOCARDIOGRAFIA FETAL

En el momento actual no existe un screening universal
para la realizacion de ecocardiografia fetal sino que se re-
aliza una politica de grupos de riesgo. El problema princi-
pal es que la mayoria de las CC aparecen en gestantes sin
factores de riesgo, por lo que la indicacion con mds rendi-
miento es la presencia de una imagen anormal o una sospe-
cha de CC por parte del screening obstétrico.

Las indicaciones de la ecocardiografia fetal se clasifican
en fetales, maternas y familiares.

Indicaciones fetales

Las indicaciones fetales son una imagen anormal en el
screening obstétrico, anomalias extracardiacas, alteracio-
nes cromosomicas, aumento del pliegue nucal en el primer
trimestre, hidrops no inmune, alteraciones del ritmo y ges-
taciones multiples.

La asociacion de cardiopatia congénita con malforma-
ciones extracardiacas varia entre un 20-40%, segun las se-
ries analizadas. Es mayor en los centros terciarios y cuan-
to mas precoz se realiza el estudio.

El uso del pliegue nucal (PN) como screening de pri-
mer trimestre se ha impuesto en la prictica diaria como
un marcador de riesgo independiente de cromosomopatia
y cardiopatia congénita. La etiologia de esta asociacion to-
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davia no esta totalmente esclarecida. La hipotesis de una
disfuncion ventricular transitoria que ocasionaria altera-
ciones en el drenaje linfatico y justificaria la asociacion
con insuficiencia trictspide transitoria y ductus venoso re-
trogrado no esta universalmente aceptada. La prevalencia
de CC aumenta exponencialmente con el grosor del plie-
gue nucal.

Indicaciones maternas

Las indicaciones maternas mas frecuentes son la diabe-
tes, fenilcetonuria, exposicion a teratogenos (alcohol, far-
macos anticonvulsivantes, litio, dcido retinoico, infecciones
virales), antecedentes de cardiopatia materna o presencia de
anticuerpos lapicos positivos o conectivopatias.

La diabetes materna asocia mayor riesgo de anomalias
conotruncales en caso de mal control metabélico durante
la gestacion, con un aumento del riesgo al 4-6% que en el
caso de la fenilcetonuria asciende a un 14%.

Es conocido el riesgo de cardiopatia congénita en caso
de infeccion por rubéola en las fases precoces de la gesta-
cién. Sin embargo, en otras infecciones virales como el ci-
tomegalovirus, coxsackie y parvovirus no se ha demostra-
do la asociacion con malformacién cardiaca pero si el de-
sarrollo de miocarditis fetal.

Una indicacion de ecocardiografia fetal que ha aumen-
tado en los ultimos afios es el deseo materno de evitar téc-
nicas de diagnodstico invasivo a pesar de tener factores de
riesgo como edad materna avanzada o marcadores bio-
quimicos alterados. La realizacion de esta prueba nunca sus-
tituye al estudio genético, pero permite descartar el porcen-
taje de anomalias cromosdmicas que se asocian con cardio-
patia (por ejemplo el 50-60% de los pacientes con trisomia
21, el 99% de las trisomias 18 y el 90% de las trisomias
13).

Indicaciones familiares

Las indicaciones familiares son que exista un hijo pre-
vio con CC, CC paterna y antecedentes de sindromes que
asocien malformaciones cardiacas.

La tasa global de recurrencia de CC es de un 2-4% en
caso de que uno de los padres tenga una CCy 2% en caso
de hermanos con CC. Algunas cardiopatias tienen una ta-
sa de recurrencia mayor que otras, por ejemplo, las patolo-
gias izquierdas o las heterotaxias.

Un dato a tener en cuenta es que el 90% de las CC apa-
recen en gestantes que no se incluyen en estos grupos de ries-
g0, por lo que la deteccion de una imagen anormal en el es-
tudio obstétrico es la tinica manera de acceder al diagnds-
tico de estos pacientes.

MOMENTO DEL DIAGNOSTICO
El momento 6ptimo para la realizacion de una ecocar-
diografia transabdominal y obtener toda la informacion ne-
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cesaria para un diagndstico certero es a partir de la semana
16°-18* de gestacion, variando segun la posicion fetal y la
transmision sénica materna.

Embrioldgicamente, el tubo cardiaco completa su pro-
ceso de septacion, desarrollo valvular y division conotrun-
cal a las 10 semanas, desarrollando los primeros latidos car-
diacos a las 5 semanas. Entre la 12* y 17* semana duplica
su tamafio y lo triplica a la semana 21°. Este crecimiento es
crucial para poder estudiar con la tecnologia de ultrasoni-
dos actual la anatomia y fisiologia cardiovascular.

DIAGNOSTICO PRECOZ

La mejora de las sondas ecogrificas y los nuevos mar-
cadores de aneuploidia y riesgo de cardiopatia ha llevado
en los ultimos afos a un aumento progresivo de la deman-
da de diagndstico precoz, entre las 13 y 15 semanas de ges-
tacion. Los estudios de primer trimestre requieren mas ex-
periencia y recursos y probablemente deban reservarse pa-
ra poblaciones de alto riesgo en centros especializados. La
mayoria de los autores estan de acuerdo en que para con-
firmar la normalidad debe realizarse un estudio en el segun-
do trimestre, en poblaciones de alto y bajo riesgo.

Las imdgenes transabdominales son las mas extendi-
das y familiares. La imagen transvaginal permite mejor vi-
sualizacion en el primer trimestre (menos de 14 semanas de
gestacion), cuando la ventana transabdominal no es ade-
cuada. Sin embargo, en la ecografia transvaginal los movi-
mientos del transductor son muy limitados, y su estrecho
rango de foco supone un problema si la posicion fetal no es
adecuada.

Un estudio realizado para analizar la capacidad de diag-
nostico de la ecocardiografia transvaginal entre la semana
13%y 15% de gestacion encontrd una tasa de visualizacion
de todas las estructuras cardiacas de un 47,5% en una po-
blacién no seleccionada y 76,9% en poblacion de alto ries-
go. La tasa de visualizacion en ecocardiografia combinan-
do imdgenes transvaginales y transabdominales varid entre
90-100% en tres instituciones que evaluaron poblacion de
alto riesgo. La experiencia de la institucion y el operador
son importantes determinantes en los estudios precoces y
un abordaje mixto parece ser lo mas beneficioso.

PECULIARIDADES DEL SISTEMA
CARDIOVASCULAR FETAL

El sistema cardiovascular fetal difiere del adulto en nu-
merosos puntos. Primero, la estructura del miocardio fetal
es unica. Los miocitos fetales pueden desarrollar hiperpla-
sia y aumento de nimero mientras que los miocitos madu-
ros solo desarrollan hipertrofia y aumento del tamario. Se-
gundo, el miocardio fetal es mds rigido, con alteracion en
la relajacion respecto al adulto. El miocardio fetal esta for-
mado por un 60% de elementos no contractiles respecto
al 30% del corazén adulto.
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La circulacion fetal también es tnica. A diferencia de la
vida postnatal, en la cual las circulaciones pulmonar y sis-
témica trabajan en serie (la sangre desoxigenada es bombe-
ada por el ventriculo derecho a los pulmones, retorna al la-
do izquierdo que la bombea al cuerpo), en el feto el lado de-
recho e izquierdo funcionan en paralelo, con la oxigenacion
dependiente de la placenta. Existen una serie de cortocircui-
tos tinicos en la vida fetal, como el ductus venoso, el fora-
men oval y el ductus arterioso.

La circulacion fetal estd disefiada de manera adaptada
a las necesidades del feto. La placenta es un 6rgano muy
vascularizado y con una resistencia vascular extremadamen-
te baja. Las arterias umbilicales se originan en las arterias
iliacas y llevan una mezcla de sangre desoxigenada a la pla-
centa. La vena umbilical lleva sangre oxigenada, a través
del cordén umbilical de regreso al feto. La vena umbilical
se continta con el ductus venoso, una estructura que atra-
viesa el higado, y conecta con la vena cava inferior justo an-
tes de la union con la auricula derecha. El dngulo de inser-
cion del ductus venoso establece un flujo preferente de la
sangre mas oxigenada procedente de la placenta a través del
foramen oval a las cavidades izquierdas para que llegue a
perfundir el miocardio y el cerebro. De la misma manera,
la sangre desoxigenada procedente del feto a través de la ve-
na cava superior se dirige a la valvula tricaspide y es eyec-
tada por el ventriculo derecho en la arteria pulmonar. El le-
cho vascular pulmonar es un circuito de alta resistencia du-
rante la vida fetal, de manera que solo un 10% del gasto del
VD pasa por el circuito pulmonar y la mayoria de la sangre
pasa por el ductus arterioso a la aorta descendente y a tra-
vés de las arterias umbilicales llega a la placenta para oxi-
genarse de nuevo. El sistema cardiovascular fetal estd di-
sefiado para maximizar el aporte de oxigeno a los tejidos
que mas lo necesitan y aportar la sangre desoxigenada a la
placenta de la mejor manera posible.

Esta manera especial de circular con los cortocircuitos
fisiol6gicos permite que cardiopatias muy severas perma-
nezcan asintomaticas y compensadas durante la vida fetal
y se manifiesten drdsticamente con el inicio de la respira-
cion y la necesidad de establecer la circulacion en serie.

TECNICA DE LA ECOCARDIOGRAFIA

Para la realizacion de una ecocardiografia fetal es necesa-
rio un ecografo con sondas de frecuencias 3-7 MHz y posi-
bilidad de eco-bidimensional, Doppler pulsado, Doppler con-
tinuo y Doppler color y un zoom de alta resolucion. Se han
propuesto diferentes sistemas estandarizados para la evalua-
cion del corazoén fetal. Unos se basan en los planos ecocar-
diograficos usados en cardiologia pediatrica y otros en pla-
nos transversales mas sencillos de obtener e interpretar adap-
tados a la practica habitual del ecografista obstétrico. En li-
neas generales ambos sistemas se complementan y el objeti-
vo final es establecer un analisis secuencial del corazon fetal.
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FIGURA 1. Corte del cuatro cimaras.
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FIGURA 2. Corte del arco aértico.

La exploracion sistematica del corazon fetal permite con-
firmar la normalidad facilmente y en caso de malformacio-
nes cardiacas realizar un diagndstico preciso. Se basa en che-
quear las conexiones del corazon. Hay seis conexiones car-
diacas a considerar, tres en cada lado del corazon. La cone-
xion venosa-atria, la conexion atrio-ventricular y la cone-
xi6n ventriculo-arterial. En el lado derecho, la vena cava su-
perior e inferior drenan en la auricula derecha, que conec-
ta a través de la vélvula tricispide con el ventriculo derecho
que se continda con la arteria pulmonar. En el lado izquier-
do, la auricula izquierda recibe la sangre de las venas pul-
monares, y conecta via la valvula mitral con el ventriculo
izquierdo del que nace la aorta.

El cuatro cimaras (Fig. 1) es el plano mas utilizado pa-
ra el estudio del corazon fetal y se obtiene en una seccion
transversal del torax justo por encima del diafragma. El exa-
men de este plano muestra las venas pulmonares y las auri-
culas, las conexiones atrioventriculares y los dos ventricu-
los. Tres de las seis conexiones se pueden ver en un solo pla-
no. El septo interventricular también puede analizarse en
este corte transversal. Cldsicamente se establecio el corte de
cuatro camaras como estandar para el screening de malfor-
maciones cardiacas; su obtencion es posible en aproxima-
damente un 90% de los casos, pero como tnico plano de
estudio tiene una tasa de deteccion de CC de un 40%.

En el corte de cuatro camaras se debe analizar:

1. El corazén ocupa un tercio del térax y el apex se locali-
zaa45°.

2. Hay dos auriculas de aproximadamente el mismo tamafio.

3. Hay dos ventriculos de aproximadamente el mismo ta-
mafio y grosor y ambos tienen la misma contractilidad.

4. La cruz del corazon esta formada por la insercion de la
vélvula mitral y trictspide, el septo interauricular y el
septo interventricular. La tricuspide se inserta discreta-
mente mds apical que la mitral.
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5. Hay dos vélvulas auriculoventriculares que se abren y
se cierran.

6. Visualizar el flap del foramen oval en la auricula izquier-
da.

El analisis de las conexiones ventriculo-arteriales pre-
cisa de planos en los que se originen las grandes arterias, ya
sea en proyecciones horizontales o transversales. Angulan-
do el transductor cranealmente desde las cuatro cimaras
hacia el hombro derecho se demuestra la aorta naciendo en
el centro del torax del ventriculo izquierdo. Cranealmente
a este plano se visualiza la arteria pulmonar naciendo del
ventriculo derecho anterior a la aorta cerca de la pared to-
racica y dirigiéndose directamente hacia la columna. Angu-
lando el transductor hacia el hombro izquierdo en un pla-
no longitudinal demuestra la conexion del corazon derecho
con el arco ductal. Angulando el transductor hacia el hom-
bro derecho se puede visualizar en una seccion longitudinal
del feto el arco aértico (Fig. 2).

En el andlisis de los grandes vasos en estos planos se de-
be evaluar:

1. Hay dos arterias.

2. La aorta se origina en el centro del torax del ventriculo
izquierdo y se continta con el arco aértico, que puede
identificarse por los troncos supraadrticos.

3. La arteria pulmonar se origina del ventriculo derecho
y se bifurca rapidamente en las arterias pulmonares y el
ductus arterioso.

4. Las grandes arterias son de tamafo similar, aunque la
arteria pulmonar puede ser discretamente mayor.

5. La vélvula pulmonar es anterior y craneal a la valvula
aortica.

6. Los grandes vasos se cruzan en el origen.

El estudio ecocardiografico fetal en cinco planos se ba-
sa en cinco cortes transversales de caudal a craneal del ab-
domen y el torax del feto que permite una vision general de
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la anatomia cardiaca de una manera sencilla y efectiva. Des-

critos por Yaguel en el afio 2001, se han establecido como

la manera mas extendida de evaluar el corazon fetal en el
estudio obstétrico.

Un primer plano transversal a nivel del abdomen esta-
blece la situacion de la VCI, la aorta y el estomago, deter-
minando el situs abdominal. Desplazando el transductor
cranealmente, el segundo plano transversal a nivel del to-
rax es el cuatro cimaras, con la obtencion de la informa-
cion que hemos descrito previamente. El tercer plano, cra-
neal y discretamente anterior visualiza la salida de la aor-
ta del VI'y mas craneal en el cuarto plano la salida de la pul-
monar del VD. De esta manera se comprueba el cruce arte-
rial y se establecen las seis conexiones cardiacas.

Especialmente util es el quinto plano, el corte de los tres
vasos (Fig. 3), es una manera sencilla de acceder al estudio
de los grandes vasos. Se obtiene desplazando cranealmen-
te el transductor desde el plano de la arteria pulmonar con
una ligera angulacion anterior. En este corte visualizamos
la arteria pulmonar a nivel del ductus arterioso, el arco a6r-
tico y la vena cava superior en el mismo plano. Permite iden-
tificar los dos arcos y comparar el tamafio lado a lado. Con
el Doppler color se evalta la presencia de flujo anterogra-
do en los dos tractos de salida en el corazon normal. Si se
visualiza flujo retrégrado en alguno de los dos vasos debe
sospecharse una obstruccion severa en el tracto de salida.
En este plano el arco aortico y el ductus se unen en una “V”
con la confluencia en la parte posterior del torax. La rela-
cion con la traquea permite identificar el situs de la aorta,
en situacion normal, ambos vasos (la aorta y el ductus)
deben estar a la izquierda de la traquea. La presencia de un
cuarto vaso a este nivel permite sospechar una persisten-
cia de la vena cava superior izquierda.

La ecografia es una técnica dependiente de la habili-
dad del operador. La Sociedad Americana de Ecocardiogra-
fia establecié en 2004 los conocimientos necesarios para
el desarrollo de esta técnica:

- Ser capaz de reconocer el espectro completo de las car-
diopatias simples y complejas, adquiridas y congénitas y
sus manifestaciones e historia natural a lo largo de la ges-
tacion y reconocer las limitaciones de la ecocardiografia
fetal en la deteccion de lesiones asociadas importantes.

- Tener los conocimientos y habilidades para aplicar to-
das las modalidades de la ecocardiografia, incluido 2-D,
M-mode, Doppler pulsado, Doppler continuo y Dop-
pler color en el reconocimiento y evaluacion de los co-
razones normales y patoldgicos.

- Tener los conocimientos de la anatomia y fisiologia del
sistema cardiovascular a través de los estados de desa-
rrollo humano.

- Tener un amplio conocimiento del espectro de arritmias
y la habilidad para utilizar el espectro de las modalida-
des ecocardiograficas en su valoracion.
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FIGURA 3. Corte de los tres vasos: arteria pulmonar con ductus
arterioso, Aorta transverso y vena cava superior.

- Tener conocimientos en los principios de la ultrasono-
grafia y su aplicacion en el embarazo.

- Tener un amplio conocimiento de la fisiologia materno-
fetal asi como de las condiciones maternas que pueden
afectar al desarrollo del feto.

- Estar familiarizado con los altimos avances en diagnds-
tico prenatal, incluyendo las pruebas invasivas y no in-
vasivas disponibles durante el embarazo.

- Tener conocimiento del campo creciente del intervencio-
nismo fetal y sus posibles efectos en el sistema cardio-
vascular fetal.

LIMITACIONES DE LA ECOCARDIOGRAFIA FETAL

La ecocardiografia fetal, como todas las técnicas con ul-
trasonidos, es operador-dependendiente y depende de la ex-
periencia del cardi6logo infantil que la realiza. Las limita-
ciones técnicas incluyen la posicion fetal o el hdbito ma-
terno. En casos de obesidad materna puede ser imposible
conseguir unas imagenes de calidad suficiente como para
realizar un diagnoéstico detallado. En caso de gestaciones
multiples se producen zonas de sombra que dificultan el es-
tudio de todos los planos cardiacos. Dentro de los diagnds-
ticos cardiacos, las comunicaciones interventriculares pe-
quenias, el drenaje venoso pulmonar anémalo y la coarta-
cion de aorta son los diagnosticos mas dificiles y los que
mds falsos negativos tienen. La comunicacion interauricu-
lar tipo ostium secundum y el ductus arterioso persistente
son imposibles de diagnosticar ya que son comunicaciones
fisiol6gicas en el feto.

ALTERACIONES DEL RITMO

El electrocardiograma es dificil pero no imposible de rea-
lizar en el feto. La sefial del ECG fetal es débil debido a la
distancia al abdomen materno y la interferencia con el co-
razén materno. Se han desarrollado algoritmos que son ca-
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paces de procesar la sefial del ECG fetal y transcribirla pe-
ro no estan disponibles atn en la practica diaria. Como
alternativa al ECG fetal, las arritmias fetales se pueden es-
tudiar mediante el anélisis de las consecuencias mecanicas
de la actividad eléctrica, ya sea el movimiento de las cavi-
dades cardiacas o los flujos.

La frecuencia cardiaca fetal normal varia entre 120-180
Ipm con sincronia atrioventricular. Incrementos transitorios
en la frecuencia cardiaca pueden verse durante los periodos
de actividad y bradicardia transitoria durante la compre-
sion del abdomen materno por el transductor.

La extrasistolia supraventicular es la arritmia mas fre-
cuente en el feto. Se ha relacionado con la membrana del
foramen oval redundante, el uso de nicotina o la insuficien-
cia placentaria. Son benignos y tipicamente desaparecen al
nacer.

Las enfermedades autoinmunes maternas con anticuer-
pos SS-A 'y SS-B circulantes pueden danar el sistema de con-
duccion fetal y producir un bloqueo auriculo-ventricular com-
pleto. La evaluacion de las madres con anticuerpos positivos
permite identificar fases precoces del dafio con bloqueo de
primer y segundo grado mediante la medida del intervalo PR
mecdnico e instaurar un tratamiento precoz con corticoides
antes de que el BAVC esté establecido y sea irreversible.

En los fetos, las frecuencias cardiacas rapidas son bien
toleradas durante periodos largos de tiempo, incluso dias.
Las taquicardias mds frecuentes en el feto son las supraven-
triculares (FC 220-280 Ipm) y el flutter auricular (FC >300
Ipm). Son facilmente distinguibles evaluando la relacion 1:1
auriculas-ventriculos. Si la taquicardia se mantiene resulta
en disfuncion ventricular, alteracion de la relajacion e hi-
drops.

La evaluacion de una taquicardia fetal requiere eva-
luar el mecanismo subyacente y el tipo de taquicardia, eva-
luar la repercusion, si es intermitente o mantenida y la edad
gestacional. La actitud puede ser expectante con monitori-
zacion estricta en los casos de taquicardias intermitentes, fi-
nalizar la gestacion si la taquicardia es mantenida y la edad
gestacional adecuada o iniciar tratamiento transplacentario
para frenar la taquicardia. El firmaco de eleccion sera aquel
que tenga menos efectos secundarios y sea mds eficaz para
el tipo de taquicardia analizado. El firmaco mas frecuente-
mente utilizado es la digoxina, con el inconveniente del
escaso paso placentario en caso de hidrops. Otras alterna-
tivas con buenos resultados son el sotalol, la flecainida y la
amiodarona, de eleccién en caso de precisar administracion
fetal mediante puncion directa.

EVALUACION DEL SISTEMA CARDIOVASCULAR
FETAL: ANALISIS DOPPLER

La ecocardiografia fetal permite evaluar las anomalias
cardiacas estructurales y funcionales. La ecocardiografia
morfoldgica nos permite el diagndstico de practicamente to-
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das las malformaciones cardiacas y el mejor conocimiento

de la fisiologia fetal y el uso del Doppler se ha extendido

para la evaluacion de la funcion cardiaca y su repercusion
hemodinamica en el feto.

Una simple medida de la funcion cardiaca es determinar
el tamafio del corazon. La cardiomegalia se evalta com-
parando el drea del corazon en un corte transversal con el
area del torax. El indice cardiotoracico debe ser < 0,33, o
de una manera visual, deben caber tres corazones en el t6-
rax.

La evaluacion mediante el Doppler en diferentes loca-
lizaciones del sistema cardiovascular permite entender el
funcionamiento fisioldgico de la circulacion fetal. Los pa-
trones normales de flujo sanguineo en estos lugares ya han
sido establecidos y las desviaciones de estos patrones de nor-
malidad sugieren patologia.

Las alteraciones del flujo en el sistema cardiovascular
normalmente traducen una alteracion en la complianza ven-
tricular con una elevacion en las presiones de llenado au-
ricular, reflejando un impedimento para el flujo anterd-
grado o flujo retrégrado en el sistema venoso. El analisis
Doppler nos ofrece la posibilidad de entender mas en pro-
fundidad estos trastornos.

Los siguientes son los sitios mas frecuentemente interro-
gados por el Doppler en el feto:

- Las valvulas atrioventriculares (Fig. 4): el patron nor-
mal a través de la tricispide y la mitral es un flujo con
dos picos que representan el llenado diastélico precoz
pasivo tras la apertura de las valvulas y el llenado acti-
vo con la contraccion auricular. En el feto, la segunda
onda es normalmente de mayor velocidad. Cuando se
altera la complianza ventricular los dos picos se pueden
fusionar.

- La vena cava inferior: el flujo es normalmente fésico,
con un pequeiio pico retrogrado. Las alteraciones en la
complianza ventricular derecha, la restriccion al flujo
o la disfuncion ventricular resultan en un aumento del
pico retrogrado.

- El ductus venoso (Fig. 5): el flujo es normalmente fasi-
co pero a diferencia del anterior es anterdgrado duran-
te todo el ciclo cardiaco. La presencia de flujo retrogra-
do sugiere un aumento en la presion de la auricula de-
recha.

- Laarteria umbilical: flujo pulsatil con una fase sistolica
y una fase diastélica. La evaluacion del flujo en la arte-
ria umbilical provee de informacion sobre el estado de
la placenta. La placenta es un 6rgano con una resisten-
cia vascular muy baja por lo que el flujo diastélico en la
arteria umbilical debe ser alto. Una disminucion en el
flujo diastolico en la arteria umbilical refleja un aumen-
to de resistencia en la placenta y se puede ver en una va-
riedad de enfermedades como infecciones, retraso del
crecimiento intrauterino, preeclampsia o el sindrome de
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transfusion feto-fetal. La resistencia vascular de la pla-
centa se puede calcular mediante el indice de pulsatili-
dad (velocidad sistdlica-velocidad diastélica/integral ve-
locidad-tiempo o el drea bajo la curva).

- La vena umbilical: el flujo normal es continuo, de baja
velocidad y no pulsatil.

CONSEJO PRENATAL Y EVOLUCION DE LAS CC

La evolucion de las CC diagnosticadas prenatalmente
esta influenciada por varios factores. El espectro es diferen-
te de las que vemos en la vida postnatal, con mayor repre-
sentacion de las formas mds severas. Hay una mayor inci-
dencia de anomalias extracardiacas y cromosomopatias que
condiciona un mayor porcentaje de pérdida fetal. Ademis,
algunas lesiones cardiacas son progresivas a formas mas se-
veras.

Tras un diagnostico de CC debe ofrecerse a los padres
la informacion mds detallada posible del problema. Esto in-
cluye descripcion detallada de la anomalia, la necesidad
de cirugia y el tipo de intervencion disponible, el nimero de
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FIGURA 4. Doppler de valvula mitral
con flujo bifasico, pico A de llenado pa-
sivo y pico E de contraccion auricular.
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FIGURA 5. Doppler caracteristico del
ductus venoso: fasico y antergrado en
todo el ciclo.

procedimientos necesarios, la mortalidad y morbilidad aso-
ciada y la evolucion a largo plazo. Los padres necesitan en-
tender todos estos factores antes de tomar una decision
sobre el embarazo. Es normal que la situacion de estrés ini-
cial de los padres haga dificil asimilar toda la informacion
y sean necesarias varias consultas para asegurarse un co-
rrecto entendimiento del problema.

Las lesiones cardiacas son procesos dindmicos en el co-
razon en desarrollo y precisan una evaluacion seriada. En
nuestra practica habitual monitorizamos los fetos con car-
diopatias congénitas mediante ecocardiografias cada 4-6 se-
manas para evaluar la posibilidad de progresion (empeora-
miento de las lesiones valvulares) o cambios fisiologicos (dis-
funcion ventricular o insuficiencia de las valvulas auriculo-
ventriculares) que puedan ocurrir. Los fetos con arritmia, hi-
drops, lesiones progresivas o aquellos que reciben tratamien-
to transplacentario requieren controles mas frecuentes.

Las anomalias estructurales del corazon raramente resul-
tan en una alteracion del bienestar fetal y casi todos los em-
barazos llegan a término sin desarrollar hidrops ni insufi-
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ciencia cardiaca. La hipoplasia severa del ventriculo derecho
o izquierdo, o incluso la estenosis severa en los tractos de sa-
lida, tienen pocas consecuencias en la circulacion fetal, ya
que es la placenta y no los pulmones la que oxigena la san-
gre fetal y existen estructuras como el ductus arterioso y el
foramen oval que permiten bypasear las estructuras malfor-
madas y mantener el flujo. Las excepciones a este principio
son los fetos con anomalias cromosdmicas, insuficiencia de
las valvulas auriculoventriculares significativas y los casos
con disfuncion ventricular. La tasa global de pérdida intra-
utero de las cardiopatias congénitas es del 10%.

La ecocardiografia fetal nos ha permitido estudiar y de-
mostrar la progresion de las CC intrattero. Por ejemplo,
una estenosis pulmonar con valvula patente a las 18 se-
manas de gestacion puede progresar a atresia pulmonar con
hipoplasia de VD al final de la gestacion. La progresion de
las lesiones izquierdas ha sido detalladamente estudiada y
documentada. La estenosis adrtica con un ventriculo dila-
tado y disfuncionante a las 16 semanas puede progresar a
hipoplasia de ventriculo izquierdo al nacimiento. Lo que to-
davia no esta totalmente establecido es por qué no todas las
lesiones progresan de la misma manera y severidad. Sin em-
bargo, bajo esta premisa de evolucion por teoria de flujo se
ha desarrollado el intervencionismo fetal con objeto de
variar la historia natural de las lesiones obstructivas, evi-
tando su progresion a hipoplasia de cavidades.

La mortalidad operativa actual de la mayoria de las car-
diopatias congénitas, excepto la hipoplasia de ventriculo iz-
quierdo, es menor del 5%, pero eso no refleja la evolucion
de las cardiopatias diagnosticadas prenatalmente. Los da-
tos aportados respecto al impacto del diagndstico prenatal
en las CC son contradictorios. El analisis es complicado
ya que las CC diagnosticadas prenatalmente representan el
extremo mas severo del espectro, con mayor incidencia de
malformaciones extracardiacas y alteraciones cromos6mi-
cas. La tasa de supervivencia también depende de la tasa de
terminacion de la gestacion. Si un porcentaje elevado de las
gestaciones con fetos mas severamente afectados son termi-
nadas, la supervivencia de los restantes parece mejor.

Son pocos los estudios que han demostrado mejor evo-
lucion en los casos diagnosticados prenatalmente, en espe-
cial las lesiones con manejo biventricular. La mortalidad pre
y postoperatoria de la DTGA ha demostrado ser menor
en los casos con diagnostico prenatal. Un pequefio estudio
de coartacion encontr6 que el diagndstico prenatal se aso-
ciaba con menor morbilidad y mejor supervivencia. Con
respecto al prondstico del SVIH, los resultados son varia-
dos. La serie analizada por Bradkley encuentra que los pa-
cientes con diagndstico prenatal tienen peor supervivencia
que los diagnosticados postnatalmente. Sin embargo, el
estudio de Tworetzky demostr6 una mejoria en la supervi-
vencia y menor morbilidad en los pacientes con diagndsti-
co prenatal.

134 T. Alvarez Martinez, E. Maroto Alvaro

El diagndstico prenatal de las CC tiene numerosos be-
neficios potenciales. Permite a los padres elegir si quieren
continuar con la gestacion y les aporta el tiempo necesario
para entender la naturaleza y magnitud del problema. Ade-
mds, permite planificar el lugar del parto y evita la inesta-
bilidad hemodinamica derivada del cierre ductal en las car-
diopatias ductusdependientes. La repercusion que estos fac-
tores pueda tener en el prondstico neuroldgico a largo pla-
0 estd por analizar.

Desde el inicio de la cardiologia fetal hace 20 afios, el
desarrollo de este campo ha sido vertiginoso y no tenemos
por qué pensar que no vaya a continuar en los proximos
afos. La aplicacion de las nuevas tecnologias de ecocardio-
grafia tridimensional en tiempo real que permite la obten-
cién de un volumen para posterior andlisis por personal es-
pecializado puede extender el diagndstico a zonas sin acce-
so a un centro terciario. El uso del Doppler tisular para la
evaluacion de la funcion cardiaca fetal nos permitird reco-
nocer precozmente las situaciones de disfuncion sistolica y
diastolica que preceden al fallo cardiaco fetal.

A medida que nuestro conocimiento y capacidad de es-
tudio del corazdn fetal mejoran el intervencionismo es una
atractiva opcion de tratar y variar la evolucién natural de

determinadas cardiopatias antes de que el dafio esté esta-
blecido.
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Actualizacion en intervencionismo
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RESUMEN

El gran desarrollo de las técnicas de imagen en el estudio
de las cardiopatias congénitas permite aumentar la calidad
y resultado del intervencionismo en cardiologia pediatrica,
tanto en la indicacion y contraindicacion de los procedimien-
tos como en su planificacion y eleccion de los diferentes im-
plantes. La ecocardiografia en 3D muestra integramente la
anatomia del septum interauricular (STA) facilitando el pro-
cedimiento de cierre de los diferentes orificios.

La angiografia rotacional en la misma sala de catete-
rismo muestra, en una sola inyeccion de contraste, toda la
anatomia cardiaca y vascular en multiples angulaciones, per-
mitiendo diseniar la estrategia de intervencionismo a reali-
zar y la curva ideal de los catéteres a emplear.

Las medidas del defecto interatrial, espesor relativo de
los bordes existentes, tamafios de la comunicacion interven-
tricular o didmetro del anillo aértico, cada vez pertenecen
mas a la ecocardiografia que a la angiografia. La morfolo-
gia del arco e istmo adrticos y el tamafio y funcion del ven-
triculo derecho (VD) son patrimonio de la resonancia mag-
nética nuclear (RMN). No obstante, la evaluacién hemodi-
namica del corazon malformado, la fluorografia de alta re-
solucion para fracturas de stents o patillas de dispositivos
y la integracion de la angiografia rotacional en el plano prin-
cipal de estudio convierten la sala de hemodinamica en un
lugar de estudio fisiopatoldgico y tratamiento endovascu-
lar. Existen patologias que pueden ser ya consideradas co-
mo rescatadas de la cirugia convencional, como los ductus
de cualquier tamafio, estenosis pulmonar, recoartaciones de
aorta, fistulas coronarias, entre otras.
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ABSTRACT

The important developments in imaging techniques for
the study of congenital heart diseases allows the intervention-
alist to an increase in quality, safety and outcome of the pro-
cedures, also helping to improve the accuracy in the indica-
tions, catheterization planning, device selection and implan-
tation, during catheterization procedures.

Rotational angiography shows the entire cardiac and vas-
cular anatomy in multiple angles adding important anatom-
ical information, in a single contrast injection and making it
possible to design the interventional strategy to be performed
and the ideal curve of the catheters to be used.

Assessment of the size of the atrial or ventricular septal
defects, relative thickness of the existing borders or the diam-
eter of the aortic annulus, can be safely estimated now with
ECHO techniques, during the procedure, instead of angio-
graphic measures. The morphology of the aortic arch and the
size and function of the right ventricle (RV) are now accu-
rately assessed with the nuclear magnetic resonance (MRI).
However, the hemodynamic evaluation of the malformed
heart and a high resolution fluorography for stent or device
strut fractures and the integration of the rotational angiogra-
phy in the principal study plane, converts the catheterization
laboratory in a sophisticated tool for the study of pathophi-
siology and treatment of simple and complex congenital heart
disease. Several lesions can be considered at the present time
as non surgical candidates, due to the result improvement
of catheter based techniques. Among them, patent ductus ar-
teriosus of any size, pulmonary valvar stenosis, a variety of
native and post operative aortic coarctations, coronary fistu-
las, branch pulmonary arterial stenosis and multiple dehis-
cences and heart holes, can be sorted out in the catheter lab-
oratory with very low morbidity and mortality.
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ASO: discos atriales izdo. v derecho

ASO: Vista de carilla atrial izquicrda

FIGURA 1. De izquierda a derecha: A) Dispositivo Amplatzer de cierre de CIA implantado en el tabique interauricular antes de su suel-
ta. Vision en ECO 3D transesofdgico en tiempo real. B) Misma técnica: vision del Amplatzer en la carilla auricular izquierda. C) Angio-
grafia rotacional con reconstruccion 3D. Stent en arteria pulmonar derecha y estenosis en el tercio medio de la arteria pulmonar izquier-
da. (Cortesia: Dres. Dolores Rubio y Federico Gutiérrez Larraya. Servicio de Cardiologia Pedidtrica. Hospital Universitario La Paz).

Key words: Imaging techniques; 3D echocardiography; Ro-
tational angiography; Magnetic resonance imaging (MRI);
High resolution fluorography.

INTRODUCCION

El espectacular desarrollo de las técnicas de imagen en
el estudio de las cardiopatias congénitas esta permitiendo
aumentar la calidad y resultado de los procedimientos, per-
mitiendo gran precision tanto en la indicacion y planifica-
cion como en la contraindicacion de los diferentes implan-
tes.

La ecocardiografia en 3D muestra la anatomia del sep-
tum interauricular (STA) con gran precision, facilitando
las técnicas de cierre de los diferentes orificios interatriales.
La angiografia rotacional en la misma sala de cateterismo
muestra, en una sola inyeccion de contraste, toda la ana-
tomia cardiaca y vascular en multiples angulaciones, per-
mitiendo disefiar la estrategia de intervencionismo a reali-
zar y la curva ideal de los catéteres a emplear (Fig. 1). De
ahi que pueda considerarse en breve la necesidad de un eco-
cardiografo, permanentemente ubicado en la sala de inter-
vencionismo. Medidas del defecto interatrial, espesor rela-
tivo de los bordes existentes, tamafios de la comunicacion
interventricular o didmetro del anillo adrtico, cada vez per-
tenecen mas a la ecocardiografia que a la angiografia.

La morfologia del arco e istmo aorticos y el tamafio y
funcion del ventriculo derecho (VD) son patrimonio de la
resonancia magnética nuclear (RMN). No obstante, la eva-
luacién hemodinamica del corazén malformado, la fluoro-
grafia de alta resolucion para fracturas de stents o patillas
de dispositivos y la integracion de la angiografia rotacional
en el plano principal de estudio convierten la sala de hemo-
dindmica en un lugar de estudio fisiopatoldgico y tratamien-
to endovascular. Existen patologias que pueden ser ya con-
sideradas como rescatadas del campo operatorio, como los
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ductus de cualquier tamafio, estenosis pulmonar, recoarta-
ciones, fistulas coronarias, estenosis de ramas y multiples
dehiscencias. Por ello, el cardidlogo pedidtrico debe siem-
pre preguntarse ante una determinada patologia si existe
para ella una solucion intervencionista. Las fracturas de me-
tales en los implantes, durante el seguimiento y el desarro-
llo potencial de los stents reabsorbibles son campos de gran
interés en el corto plazo.

CIERRE PERCUTANEO DEL DUCTUS

Los resultados clinicos y la evolucion a largo plazo de
los pacientes tratados de ductus arterioso persistente (DAP),
por via percutanea, permiten establecer este método como
electivo en la gran mayoria de pacientes con esta enferme-
dad. Existen comunicaciones que muestran la posibilidad
de dicho tratamiento, incluso en prematuros!*. No obstan-
te, tanto el tratamiento farmacoldgico inicial como el qui-
rargico tienen una gran importancia en esta edad.

Desde 1989 a la actualidad, se han desarrollado diver-
sos dispositivos de cierre y en la actualidad se aplican a dos
tipos clinicos de DAP: pequefios (menores de 2,5 mm) y me-
dianos o grandes (> de 2,5 mm, medidos en el extremo pul-
monar). Para los primeros, el Flipper coil de Cook® y el
Ni Occlud, PFM®, son los més utilizados. Recientemente,
nuevos disefios del ADO II, de Amplatzer, se abren cami-
no en tratamiento del grupo de los pequefios. Para el cierre
de ductus medianos o grandes, los dispositivos de Amplat-
zer “ADO” revolucionaron el tratamiento de esta enferme-
dad, afiadiendo eficacia y practicamente anulando la posi-
bilidad de cortocircuito residual. El acceso venoso necesa-
rio para el cierre ha pasado del 11F para PDA grandes, en
1989 a un promedio de 5 o 6F para la mayoria de los cie-
rres actuales.

Desde el afio 2008, el nuevo ADO I, de malla extrafi-
na de Nitinol y sin material de relleno en su interior ha re-
ducido ain mds el diametro del sistema de introduccion,
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FIGURA 3. Cierre percutdneo de un ductus de gran tamafo. A) Angiografia en proyeccion OAD 30° donde se visualiza el PDA. B) Dis-
positivo oclusor de gran tamaiio (16 mm) implantado en el PDA. C) Imagen ecocardiografica inmediata post implante.

que en PDA pequenos puede llegar al 4F. Este nuevo ADO
1156 con doble disco de retencion, en ambos lados del dis-
positivo, permite tratar con seguridad las formas de ductus
elongadas, complejas o tubulares, tanto por via arterial co-
mo transvenosa. En 2011, las nuevas medidas de ADO I,
con menor diametro del disco de retencion que amplian
su uso hasta los 6 kg de peso a través de vaina del 4F. Con
ligeras modificaciones en forma y material, diversos mode-
los de estos dispositivos se han disefiado, tales como Occlu-
tech, Cocoon, PFM, sobre la base de mejoras técnicas de ca-
da producto (Fig. 2). En general, el tratamiento se efectia
por via transvenosa, con la ayuda diagnostica de una via ar-
terial de pequefio calibre, muy util para el control de posi-
cionamiento del dispositivo. Incluso en caso de migracion
indeseada o sondaje dificil, el tener una via arterial es de
gran ayuda. Se puede evitar la via arterial y posicionar el
dispositivo con apoyo del ECO transtoricico, en casos se-
leccionados y buena ventana.

Hemos tenido experiencia en ductus de gran tamafio
(mayores de 1 cm de didametro pulmonar) en lugares a més
de 2.300 m sobre el nivel del mar, como Addis Abeba o
La Paz. En ellos, la prueba de oclusion con balon y la acti-
tud decidida de cierre nos han permitido gran eficacia, uti-
lizando los dispositivos de cierre de comunicacion interven-
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tricular muscular (AMVSDO) de tamarios hasta 16 mm,
con éxito (Fig. 3).

El tnico inconveniente de los dispositivos actuales es su
precio, generalmente inasequible para paises con escasos re-
cursos economicos. Esta cardiopatia congénita es curable y
su tratamiento carece practicamente de morbimortalidad.
Existen multiples series de mas de 400 casos, con eficacia
del 98-99% vy ausencia de complicaciones graves, entre las
que se encuentra la de nuestro centro”.

CIERRE PERCUTANEO DE LA CIA Y FOP

El cierre de la comunicacidn interauricular (CIA) es un
procedimiento estandar desde los afios 2000-2001, como
consecuencia de la incorporacion del dispositivo disefiado
por Kurt Amplatz, “Amplatzer Septal Occluder”, amplia-
mente experimentado (mds de 450.000 oclusores vendi-
dos hasta 2010), y con una altisima efectividad en los casos
indicados.

Desde la estandarizacion de la técnica hasta el dia de
hoy, hay varios hechos de importancia que deben resaltar-
se: el conocimiento detallado del tabique interauricular, su
espesor, forma, la descripcion de los bordes del orificio (CIA)
y su andlisis exhaustivo, en relacion con las estructuras cir-
cundantes. Todo ello con la ayuda inestimable de la ecocar-
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FIGURA 4. Dispositivos para el cierre de la comunicacion interventricular. A) Amplatzer muscular VSD Occluder. B) Amplatzer peri-
membranous VSD Occluder y C) Variante de coil de Nit Occlud similar al empleado por el Dr. Lee.

diografia tridimensional, que acerca la anatomia real al ope-
rador, permitiéndole trabajar con maxima seguridad. Aun-
que todavia no esta presente en todos los laboratorios de
cateterismo terapéutico, puede considerarse al ECO 3D co-
mo indispensable en centros con gran volumen de casos. De
hecho, las maniobras que realizamos bajo vision fluorosco-
pica con los dispositivos para su correcto anclaje son mu-
cho miés sencillas y logicas con esta herramienta®),

Varios dispositivos han acompanado al “Amplatzer”
hasta la actualidad: unos, con sutiles modificaciones en su
estructura, conservando la capacidad autocentrante y las
multiples fibras de Nitinol: Occlutech, Cera, Cocoon, etc.
y otros, que han intentado disminuir la cantidad de metal y
asemejarse al parche quirdrgico: Helex Septal Occluder de
W Gore® o Solysafe de Swissimplant®, han mostrado preo-
cupantes signos de estrés en el metal y fracturas en una can-
tidad no despreciable de algunos de ellos, como en el Soly-
safe. Este, a pesar de un excelente perfil tras el implante, ha
mostrado fracturas de patillas que han interrumpido tem-
poralmente su uso.

Respecto al dispositivo de Amplatzer, el mas comtinmen-
te utilizado, la aparicion de erosiones en la pared atrial o
aortica®!" al cabo de meses o afios del implante, han obli-
gado a revisar la seleccion del dispositivo, evitando el so-
bredimensionamiento. Para ello la estimacion con balon del
defecto y sus bordes, tipo “stop flow” y su efecto sobre la
anatomia, permiten un implante mas eficaz o contraindicar
el mismo, cuando la anatomia es desfavorable.

En la actualidad, cerca del 75% de las CIA en la re-
gion de la fosa oval pueden ser cerradas por via percutdnea.
La adecuada seleccion de los defectos permite un porcenta-
je altisimo de efectividad sin complicaciones. De estas, la
migracion indeseada puede requerir una intervencion qui-
rargica inmediata. Por ello, no debe realizarse cierre de CIA
sin cirugia cardiaca en presencia fisica. Son indicaciones de
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cierre actuales: orificio central, tinico o multiple, con reper-
cusion hemodindmica sobre cavidades derechas o suscepti-
ble de accidente embdlico paraddjico, de bordes adecuados
y mayores, en general, de 7 mm, alejado de las valvulas AV
o de la desembocadura de las venas cava superior (VCS) o
inferior (VCI). Su tamafio debe ser susceptible de cierre con
un dispositivo claramente menor que la longitud del septum
interatrial total (SIAT).

El cierre estd contraindicado en: CIA tipo “ostium pri-
mum?”, excesivamente grandes para el SIAT, bordes finos
o ausentes en la pared posterior o inferior, CIA tipo vena
cava superior o asociada a drenaje venoso anémalo parcial
de venas pulmonares a AD, hipertension arterial pulmonar
fija 0 necesidad de ser sometido a otra intervencion quirtir-
gica en el drea del corazon. El foramen oval permeable (FOP)
debe ser cerrado cuando exista un peligro de embolismo pa-
raddjico, debido a disfuncion del ventriculo derecho (VD).
Su cierre en casos con cortocircuito obligatorio o de descar-
ga de VD, tales como anomalia de Ebstein o hipoplasia
del VD, debe estar precedido de test de oclusion previa con
balén.

CIERRE PERCUTANEO DE LA CIV

El cierre percutaneo de la comunicacion interventricu-
lar (CIV) es aplicable a dos variedades de esta lesion en la
edad pedidtrica, dependiendo de su localizacion en el tabi-
que interventricular: Altas en el tabique y relacionadas ana-
témicamente con la valvula adrtica y con el haz de His, lla-
madas “perimembranosas” y las de localizacion mds infe-
rior en el septum interventricular (SIV), en su porcion mus-
cular mds gruesa, llamadas “musculares”. Estas tltimas, son
clara indicacion de cierre con el dispositivo: Amplatzer mus-
cular ventricular septal defect Occluder (AMVSDO).

En las figuras 4 y 5 vemos la diferencia de forma de los
dispositivos mas usados: el AMVSDO tiene mayor grosor
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y dos carillas idénticas que se deben posicionar en ambos
lados del SIV, para ocluir el defecto. El de cierre de defectos
en el rea perimembranosa (APMVSDO) tiene carillas asi-
métricas, con menor borde adrtico y espesor que el AMVS-
DO. Otros dispositivos han sido utilizados, tales como el
ADO II. El tamano y localizacion se determinan mediante
el ECO TT, inicialmente y ETE intraprocedimiento. El di-
metro de estos oclusores va de 4 a 18 mm de diametro, con
una longitud del dispositivo de 7 mm vy se introducen a tra-
vés de una vaina o introductor largo desde las venas, femo-
ral o yugular interna, segtin la localizacion.

La técnica exige experiencia en cateterismo intervencio-
nista, maltiples dispositivos y medios de captura, asi co-
mo cirugia en presencia fisica. Son indicaciones de cierre las
CIV musculares con bordes adecuados, que produzcan sin-
tomatologia clinica, repercusion hemodindmica o riesgo de
hipertension pulmonar. Su cierre quirtrgico es a menudo
complejo y han sido frecuentes las publicaciones de cierre
hibrido, mediante toracotomia, ECO trans epicardico y cie-
rre con dispositivo, transparietal 1219, El cierre de las CIV
perimenbranosas, aunque estandarizado, no estd exento de
complicaciones. El bloqueo A-V completo ha sido descrito
en un porcentaje variable del 0,6 a 2,3% segtin las series.
Trong P. Lee ha mostrado su experiencia en el cierre de CIV
perimembranosa con un coil de especial diseio (PFM®), y
asombrosos resultados en casos seleccionados19).,

TRATAMIENTO DE LA ESTENOSIS PULMONAR

La estenosis valvular pulmonar (EVP) es una malforma-
cioén muy frecuente, que representa el 10% de las cardiopa-
tias congénitas en su forma aislada y hasta el 20% cuando
se asocia a otras formas de obstruccion del tracto de sali-
da del ventriculo derecho. La primera referencia historica
de tratamiento intervencionista sobre una valvula pulmo-
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FIGURA 5. Dispositi-
vo de pfm para el cierre
de la comunicacion in-
terventricular. A) Ven-
triculografia izquierda
en oblicua derecha. Se
visualiza claramente la
CIV. B) Coil implanta-
do en la CIV, desde el
lado derecho, antes de
su suelta y C) Aspecto
del coil en el aortogra-
ma, después de su suel-
ta. Ausencia de insufi-
ciencia aortica. (Corte-
sia del Dr. Trong-P.
Lee. Department of Pe-
diatric Cardiology. He-
art Center, University
of Hamburg).

Aortograma post implamte

nar data de 1953, pero hasta 1982 no se estableci6 la dila-
tacion percutdnea con catéter balon como tratamiento de
la EVP en adultos, y posteriormente en nifios. Desde enton-
ces la experiencia acumulada y los adelantos técnicos han
hecho que la valvuloplastia pulmonar con catéter balon se
considere hoy un procedimiento estindar, de bajo riesgo y
aceptado en todo el mundo como electivo para el tratamien-
to definitivo o paliativo de la EVP.

Desde un punto de vista morfoldgico, se distinguen dos
tipos de valvulas estendticas: displasicas y tipicas (valvula
con apertura en ctpula). En el segundo caso la estenosis es
secundaria a la fusion de comisuras en uno o varios rafes o
que condiciona una apertura limitada en forma de ctpula.
Asimismo, el didmetro del anillo valvular es normal o lige-
ramente disminuido y existe una dilatacion postestendtica
en el tronco pulmonar producida por el jet de eyeccion. Por
el contrario, en las vdlvulas displdsicas no existe una fu-
sion de las comisuras sino que el mecanismo de la estenosis
es un severo engrosamiento de los velos valvulares (poco mé-
viles) unido a una hipoplasia del anillo valvular, casi siem-
pre sin dilatacion estendtica y en ocasiones asociado a una
estenosis supravalvular. El estudio ecocardiogréfico de las
displasicas distingue bien todas estas caracteristicas y en nues-
tra experiencia se observa también una hiperecogenicidad
birrefringencia exagerada de la porcion perivalvular.

La distincion entre estos dos tipos morfoldgicos es im-
portante ya que los resultados de la valvuloplastia en las
vélvulas displasicas son malos, incluso después de un buen
resultado inicial. Probablemente la causa de este resultado
subdptimo se deba a que, en estas valvulas, el balon solo
produce una dilatacion sobre el anillo hipopldsico, sin ras-
gado de comisuras, que frecuentemente es transitorio y con
un efecto de recoil del tejido. Es por ello que el tratamien-
to de este tipo de valvulas deba evaluarse cuidadosamente
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y en caso de duda sobre la relacion riesgo/beneficio, plan-
tear la abstencion o la cirugia si fuera necesario.

La indicacion del procedimiento se basa en el gradien-
te valvular (GV) y la repercusion sobre el ventriculo dere-
cho. El estudio ecocardiografico aporta la anatomia val-
vular y el gradiente pico transvalvular, con excelente corre-
lacion con los datos hemodindmicos. Por ello, se conside-
ra la técnica princeps en la valoracion e indicacion del pro-
cedimiento. En general hay acuerdo generalizado de que
la EVP moderada a severa constituye una indicacion abso-
luta de valvuloplastia pulmonar, especialmente en lactantes
menores de tres meses. Algunos autores, basandose en la
baja morbilidad de la técnica, amplian la indicacion a los
casos leves, si bien esto ultimo no nos parece justificado. En
el caso de la EVP leve a moderada se puede esperar a rea-
lizar la valvuloplastia por encima del afio de vida. De esta
forma, el mayor tamafio de las venas femorales, asi como
del tracto de salida del ventriculo derecho, facilitan el pro-
cedimiento disminuyendo las posibles complicaciones, ta-
les como problemas del acceso vascular y riesgo de dafio del
tejido subtricuspideo durante la dilatacion del balon.

La estenosis critica pulmonar neonatal supone el grado
extremo de esta enfermedad con cianosis marcada desde el
nacimiento y circulacion pulmonar ductus dependiente. La
estabilizacion hemodindmica del paciente y la utilizacion de
prostaglandinas para asegurar la permeabilidad ductal son
obligadas previo a la valvuloplastia, que se realiza de forma
urgente en los primeros dias de vida. La aparicion de caté-
teres balon de bajo perfil (Tyshak mini, Numed®) ha permi-
tido disminuir la agresion vascular y diversificar variantes
en el procedimiento habitual (acceso retrogrado trans arte-
rial). Los parametros mas importantes en el resultado de la
técnica son: 1) seleccion adecuada del balon, 2) anatomia de
la lesion y 3) experiencia del operador. A corto plazo los
resultados son excelentes independientemente de la edad.
Los resultados a medio y largo plazo también son buenos y
la incidencia y el grado de insuficiencia pulmonar, asi co-
mo la actividad ect6pica ventricular son mucho menores
comparados con los pacientes postquirtrgicos. El porcenta-
je de complicaciones es bajo, estimandose en un 0,6% para
las graves (mortalidad de 0,002%) y de un 1,3% para las
menores, principalmente relacionadas con el acceso vascu-
lar. La relacion baldn/anillo recomendada es de 1,3-1,5.

Un grupo dentro de este apartado es la atresia pulmo-
nar con septo integro. Algunos pacientes seleccionados, por-
tadores de esta grave e infrecuente enfermedad, pueden be-
neficiarse del tratamiento intervencionista. Basicamente con-
siste en perforar la valvula pulmonar atrética para crear un
orifico de salida y posteriormente realizar el tratamiento de
forma similar al de la estenosis valvular pulmonar critica.
Las principales dificultades son: conseguir un adecuado cen-
trado y estabilizacion del sistema perforador y avanzar con
éxito a través del orifico creado las guias y catéteres nece-
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sarios para realizar el procedimiento. Es condicion indis-
pensable que el tronco pulmonar esté bien desarrollado y
conectado a las ramas pulmonares y que el ventriculo dere-
cho se considere viable, en base al patron coronario y ani-
llo tricuspideo (Z-score).

La técnica ha ido evolucionando desde un concepto me-
canico (presionar con la parte rigida de una guia convencio-
nal), hasta la aplicacion de energia térmica para conseguir si-
milar efecto con mucha menor fuerza mecanica, y por tanto
disminuir las posibilidades de complicaciones. En este senti-
do se han utilizado guias ldser y guias y catéteres de radiofre-
cuencia 3F especialmente utiles para neonatos. Los resulta-
dos publicados hasta la fecha son relativamente esperanza-
dores y permiten aplicar esta estrategia de tratamiento en ca-
sos seleccionados. No todos los pacientes adecuadamente di-
latados evolucionan a una normalizacion de las dimensiones
y funcion del VD, siendo algunos de ellos susceptibles de “co-
rreccion tipo uno y medio ventriculo” a medio plazo*24,

TRATAMIENTO DE LA ESTENOSIS AORTICA

En los dltimos afios e independientemente de la edad del
paciente, hay una tendencia cada vez mas conservadora
en el abordaje terapéutico de la vélvula adrtica, tanto en
el campo de la cirugia como del intervencionismo, otorgan-
do un papel predominante a la historia clinica en la indica-
cion de la terapéutica. Hay que tener en cuenta que la va-
loracion clinica de los nifios con estenosis adrtica es mas di-
ficil y puede requerir la realizacion de cateterismos diagnos-
ticos o estudios funcionales (ecografia de estrés, ergometria)
con mas frecuencia que en el adulto. Cldsicamente las indi-
caciones de tratamiento intervencionista (valvuloplastia)
son: presencia de un gradiente sistdlico de presion transval-
vular = 50 mmHg, medido en la sala de hemodinamica, o
cifras menores pero con repercusion clinica o electrocardio-
grafica. En la estenosis adrtica critica neonatal puede exis-
tir una disfuncion ventricular tan severa que condicione un
gradiente trans adrtico menor de 50 mmHg, por lo que se
valorard la repercusion clinica y la presencia de cortocircui-
to derecha-izquierda por el ductus.

Para todos los autores, la presencia de insuficiencia adr-
tica severa es una contraindicacion absoluta para la reali-
zacion de valvuloplastia. Desde un punto de vista puramen-
te anatomico, las valvulas monocuspides son las de peor
pronoéstico, técnicamente y desde el punto de vista de las
complicaciones y los resultados. Por altimo, debemos recor-
dar que en los ventriculos izquierdos hipoplasicos, la valvu-
loplastia, si se considera, debe ser un procedimiento palia-
tivo y no posponer el tratamiento quirdrgico definitivo (Nor-
wood o trasplante). Los criterios desarrollados por Rhodes
y ampliados por otros son una guia util y eficaz para evitar
un planteamiento erréneo-32),

En los tltimos afos y para evitar los dafios secunda-
rios al acceso vascular se han propuesto como alternati-
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A Stent coronario 5 mm en SIA

B CP stent en SIA Byoyeccion OAI

C mismo CP: Proyecciéon OAD

FIGURA 6. Dos tipos de stent para abrir el septum interauricular (SIA): A) Stent coronario de 5 mm de didmetro implantado en el
STA. By C) Stent de Cheatham (CP) implantado sobre un balén de 20 mm de didmetro en el SIA en un paciente mayor con CIA res-
trictiva. (Cortesia del Dr. J. Girona. Cardiologia Pedidtrica. Hospital Vall d'Hebron. Barcelona).

vas al abordaje clasico, arterial femoral, varias opciones:
1) abordaje anterogrado por venas femoral o u umbilical,
poco usado por su dificultad y peligro de complicaciones,
2) retrogrado por arteria umbilical y 3) retrdgrado, ge-
neralmente por arteria carétida derecha. Cada una de es-
tas técnicas tiene ventajas e inconvenientes y nadie ha lo-
grado demostrar fehacientemente la indicacion absoluta
de ninguna de ellas. Con la mejora evidente en los intro-
ductores y catéteres, cualquier modalidad en manos ex-
pertas es suficientemente segura y eficaz. Con los catéte-
res Tyshak mini y guias ultrafinas, (de 0,014”), la técni-
ca transfemoral es algo mas dificil. Con cirugia vascular
cercana, el acceso transcarotideo es sencillo, rdpido y al-
tamente eficaz.

En neonatos con valvula unicispide, VI de adecuado ta-
mafio y FOP, la técnica antergrada puede considerarse. La
relacion balon/anillo debe ser inferior a uno, para evitar la
insuficiencia adrtica tras el inflado, que debe ser del me-
nor tiempo posible. En el neonato son esenciales balones de
bajo perfil para minimizar el riesgo vascular (Tyshak mini®-
introductor 4F). Las principales complicaciones son el da-
fio vascular y la insuficiencia adrtica post valvuloplastia. El
desarrollo a medio y largo plazo de ésta tltima es frecuen-
te y no totalmente relacionado con la técnica. En cuanto a
los resultados, se puede afirmar que en el nifio la valvulo-
plastia adrtica es una opcion de tratamiento con un margen
de seguridad suficiente, o al menos similar a la cirugfa. Sin
embargo, de la experiencia acumulada en los tltimos afios
esta claro que la estenosis adrtica es una enfermedad de pe-
or pronostico que la estenosis pulmonar, necesitando en un
porcentaje amplio de casos reintervenciones a lo largo de la
vida. El control del anillo adrtico, gradiente instantaneo y
la competencia de la valvular con el ECO TE 0 TT y la so-
breestimulacion con marcapasos en el VD a altas frecuen-
cias permiten mejores resultados.

142  R.Bermidez Cafiete y cols.

SEPTOSTOMIA CON BALON

La septostomia atrial con balon (SAB) ha permitido des-
de 1965 la supervivencia de los neonatos con transposicion
de grandes arterias (TGA), hasta la realizacion de la correc-
cion fisioldgica, Mustard o Senning o la anatémica “Jate-
ne” o switch arterial, cuando la CIA impedia la mezcla ade-
cuada y necesaria. Las aportaciones de la cirugia a patolo-
gias con atresia o estenosis mitral incremento la superviven-
cia de estos pacientes y la actuacion sobre el septo intera-
trial (STA) ha sido foco de atencion del intervencionista por
dos razones: 1) la repercusion sobre la presion arterial pul-
monar de una CIA restrictiva, dificil de dilatar, y 2) el in-
cremento en la morbimortalidad que una toracotomia pa-
ra ampliar la CIA, Blalock-Hanlon, conlleva.

Una nueva toracotomia dificulta el futuro operatorio de
estos nifios, algunos de los cuales necesitardn un trasplante
cardiaco. Inicialmente se utiliza el catéter de SAB, Miller
Edwards, por via femoral o umbilical. Alcanza 8 a 22 mm
de diametro con diferentes volimenes, a expensas de un no-
table diametro de introductor: 7F.

Los balones de Numed (Numed Z-5™ Atrioseptostomy
catheter), permiten la apertura del SIA, a través de una guia
de 0,014”, con diametros del balon, no compliante, de 9,5
y 13 mm, a través de introductores del 4 y SE. La cateteri-
zacion de la vena pulmonar es mds compleja, en la UV, a
pesar de la visualizacion ecocardiografica y suele obligar a
utilizar el laboratorio de cateterismo, bajo fluoroscopia, pa-
ra este sondaje.

La septostomia con catéter cuchilla (Park blade septos-
tomy catheter), infrecuentemente usada, realizaba cortes en
el SIA, posteriormente dilatables con balon.

Desde hace unos afios, el implante de stents de diferentes
tamarios, con ingeniosas técnicas para mantenerse en posicion,
sin migracion indeseada, puede considerarse la mas reciente y
practica manera de abolir el gradiente interatrial 37 (Fig. 6).
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ANGIOPLASTIAS EN LESIONES CIRCUNSCRITAS

La angioplastia con balon es la técnica inicial para am-
pliar lesiones circunscritas en el lecho vascular, especialmen-
te en la edad pedidtrica. Su mecanismo de accion se basa en
la ruptura controlada del vaso, por sobredimensionamien-
to y fractura de las capas intima y media, que al cicatrizar
dejan la luz vascular ampliada. En general y con la utiliza-
cion de balones poco compliantes se consigue un aceptable
resultado en el 50% de los casos y dependiendo de la ana-
tomia patoldgica de la lesion.

En casos resistentes a la dilatacion, el balon de corte o
“cutting balloon” produce microcortes en la zona esteno-
sada, mas ficiles de dilatar, aumentando la eficacia del pro-
cedimiento hasta cerca del 75%. Los balones liberadores
de farmacos, en lento desarrollo, disminuirian la reaccion
inflamatoria de la pared vascular, mejorando el resulta-
do en el seguimiento. También se encuentra en desarro-
llo la crio angioplastia, para potenciar el efecto mecani-
co del balon. Todas estas técnicas intentan mejorar el re-
sultado inicial y a medio plazo de la angioplastia con-
vencional, con el fin de evitar en lo posible el implante
de stents en zonas dificiles, poco accesibles o con poten-
cial de crecimiento38-40),

ANGIOPLASTIA EN LA COARTACION AORTICA

La ruptura vascular controlada (angioplastia) como al-
ternativa a la cirugia en la coartacion de aorta nativa estd
en continuo debate. Ambas técnicas son capaces de generar
aneurismas en la zona afectada, aunque parece l6gico ima-
ginar que la reseccion del tejido malformado y estendtico
con implante de parche o sutura directa deberia proporcio-
nar mayor seguridad que la angioplastia.

Esta modalidad de tratamiento se inicié a mediados de
los 80, basdndose en estudios de dilatacién postmortem
en neonatos y los trabajos en modelos experimentales de
principios de dicha década. Desde entonces se mantiene una
continua polémica que abarca desde sus indicaciones, los
criterios de seleccion del paciente idoneo e incluso los deta-
lles técnicos del procedimiento. Las causas de la reestenosis
probablemente varian en funcion de la edad: persistencia de
tejido ductal y/o asociacion de hipoplasia del arco en me-
nores de tres meses, y secundaria a un proceso de neopro-
liferacion fibroeldstica en nifios mayores.

La produccion de aneurismas inmediatamente tras la an-
gioplastia es una complicacion bien documentada y mas re-
lacionada con los aspectos técnicos del procedimiento que
con caracteristicas anatomicas previas o la edad del pacien-
te. La aparicion de aneurismas a largo plazo es también una
realidad conocida, probablemente mds dependiente de las
caracteristicas anatomicas de la pared vascular. Otras posi-
bles complicaciones del procedimiento, como el dafio vas-
cular en la zona de acceso y la necesidad de transfusion san-
guinea, estan directamente relacionadas con la edad y pro-
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blemas neuroldgicos minimizados con la utilizacion de an-
ticoagulacion.

Los resultados publicados hasta la fecha en menores
de un afio demuestran que esta modalidad de tratamiento
es factible con buenos resultados inmediatos pero no a me-
dio o largo plazo. De hecho casi todos los autores lo con-
templan como un tratamiento paliativo en el contexto de
un cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva que contrain-
dique la cirugia. Existen complicaciones importantes aun-
que poco frecuentes como lesiones neuroldgicas, aneuris-
mas y muerte+),

STENT EN LA COARTACION AORTICA EN EDAD
PEDIATRICA

Desde las primeras descripciones del implante de stent en
coartacion de aorta en 1991, esta técnica ha presentado un
crecimiento exponencial en todo el mundo, hasta consti-
tuir en la actualidad una alternativa real a la cirugia, siendo
incluso de eleccion en determinados escenarios clinicos.

Respecto a la angioplastia con balon presenta claros be-
neficios: la distribucion radial de la fuerza es mas homo-
génea. Asimismo se evita la sobredistension vascular. Am-
bos efectos redundan en un dafio vascular mas controlado
y en una menor propension a la generacion de diseccion o
aneurismas vasculares. Ademas, esta estructura metalica im-
pide el retroceso elastico vascular con un menor porcenta-
je de reestenosis. Por otro lado, la disponibilidad de dis-
tintas longitudes de stents permite tratar lesiones mas lar-
gas que la angioplastia.

En la actualidad, han aparecido ademds en el mercado
stents cuyo perimetro esta recubierto en toda su longitud
por membranas impermeables de PTFE (Covered CP,
Atrium). Este tipo de protesis permite tratar con eficacia le-
siones muy estendticas con mayor riesgo de ruptura vas-
cular, asi como coartaciones asociadas a disecciones vascu-
lares o aneurismas. Ha sido descrito, asimismo, el tratamien-
to simultdneo de ductus arterioso persistente.

Dos son las desventajas mds resefiables respecto a la an-
gioplastia. Por un lado, el transporte del stent sobre balon
hasta la lesion, requiere del uso de vainas transportadoras
de importante calibre, con mayor posibilidad de dafio del
acceso vascular. Por otro lado, pero no menos importante,
el stent implantado en un paciente supone una estructura
metalica rigida sin potencial de crecimiento. Por este mo-
tivo, en muchos pacientes en desarrollo se requeriran fu-
turas redilataciones del stent hasta el fin del crecimiento.

Las indicaciones mds universalmente aceptadas para im-
plante de stent en coartacion /recoartacion de aorta com-
prenden la hipertension arterial o disfuncién ventricular iz-
quierda asociadas a presencia de gradiente en reposo > 20
mmHg o a demostracion de coartacion severa por técni-
cas de imagen (TC, RM), asi como la presencia de lesiones
asociadas como insuficiencia adrtica.
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En cuanto a la técnica, el acceso vascular es habitual-
mente retrogrado desde la arteria femoral o carétida. El
stent a implantar debe ser grande con posibilidad de dila-
tar, en general, hasta didmetros en torno a 25 mm. La lon-
gitud debe cubrir toda la lesion y el didmetro del balon so-
bre el que se monta el stent serd similar al diametro adrtico
a nivel del arco o de la aorta diafragmatica, intentando no
sobrepasar 3 veces el didmetro minimo de la lesion.

Varios aspectos técnicos a lo largo de los afos han con-
tribuido a mejorar la seguridad y resultados de la técnica.
De ellos los mas importantes han sido el uso de doble ba-
16n para implante secuencial del stent y la sobreestimula-
cion ventricular derecha simultanea transitoria a frecuen-
cias de 180-220 Ipm con el fin de disminuir la tension arte-
rial diferencial, disminuyendo asi el riesgo de migracion in-
deseada.

Series importantes han descrito un éxito de esta técni-
ca en torno al 98% con mortalidad < 0,5% e indice de com-
plicaciones graves < 6%. Asimismo, seguimientos a medio
plazo han verificado un efecto beneficioso sostenido a lo
largo del tiempo con muy bajo indice de complicaciones. A
pesar de ello, estos pacientes deben continuar con un segui-
miento estrecho, no olvidando la posibilidad de aneurismas
o fracturas del stent en el seguimiento. Como se ha mencio-
nado antes, un porcentaje de pacientes seran candidatos a
futuras redilataciones de stent, hasta su desarrollo defini-
tivo43-46),

Consideramos que la técnica de implante de stent en
coartacion de aorta puede ser de eleccion en pacientes ado-
lescentes y adultos con peso superior a 25-30 kg. En pacien-
tes con peso inferior, cada caso debe ser individualizado y
planteado segtin la experiencia del grupo médico responsa-
ble. No consideramos que esta técnica esté indicada en pa-
cientes menores de dicho peso, salvo con indicacion palia-
tiva o uso compasivo (Fig. 7).

UTILIDAD DEL STENT EN EL TRATAMIENTO DE
LAS ESTENOSIS DEL ARBOL PULMONAR

Mullins, en 19884748 inici6 el implante de stents en ra-
mas pulmonares estendticas, utilizando el stent vascular de
Palmaz. Nuestro grupo, en 1992, con su ayuda, introdujo
esta técnica, con aplicacion inicial a las estenosis de ramas
pulmonares, generalmente consecuencia de lesiones cicatri-
ciales, después de la cirugia paliativa: Blalock-Taussig y Wa-
terston.

La principal dificultad se encontraba en encontrar un
stent susceptible de varias redilatacidnes, hasta alcanzar el
valor final del vaso en la edad adulta, a través de un siste-
ma venoso pequeno, en el nifio y redilataciones subsiguien-
tes. Desde entonces hasta la actualidad, el objetivo ha sido
la incorporacion de una protesis metlica (stent), con gran
fuerza radial, cierta flexibilidad, pequefio diametro inicial
y redilatable. La secuencia de nuevos modelos, escasa con
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FIGURA 7. Paciente de 9 meses y 6,2 kg. Interrupcion del istmo
adrtico operado. Recoartacion severa resistente a la angioplas-
tia. Tratamiento con Lifestent Valeo, premontado, de 6 mm de dia-
metro inicial y 18 mm de longitud en el arco adrtico. A) Imagen
post angioplastia. B) Imagen del arco post implante del stent.

respecto a los disefios nuevos en radiologia vascular perifé-
rica e intervencionismo coronario, ha pasado por los Pal-
maz, Génesis XD, eV3 Mega y Max, CP stents y Andras-
tent, mas recientemente.

El material de estas protesis ha sido: acero inoxidable
316L, platino e iridio y las celdillas, cerradas o abiertas
segun el modelo. En la actualidad se utiliza el cromo cobal-
to como material mas resistente, flexible y tedricamente,
con menor potencial de fracturas. Estas aparecieron en el
seguimiento de los implantes de CP Stent de 1* generacion
y de los Génesis XD, especialmente en las zonas de gran mo-
vilidad y acodadura del mismo o cercanas al tracto de sa-
lida del VD.

Basicamente, hay tres tamafios de stents para uso en car-
diologia pediatrica: pequefio (3 a 12), mediano (12 a 18) y
grande (mayor de 18 mm de didmetro final alcanzable)?.
Al planear el tratamiento con stents de una lesion en el ni-
fio, el factor de crecimiento es fundamental.

Por ello, siempre consideraremos el didametro final en
la vida adulta del vaso tratado, al elegir el modelo de stent.
No siempre esto es asi, y en situaciones de emergencia vi-
tal nos vemos abocados a ampliar una estenosis con un
stent pequenio, “uso compasivo”, trasladando la estenosis
residual futura al cirujano o a los desarrollos de material
que rompa dichos stents, anulando su efecto. Para minimi-
zar este hecho, hemos conseguido llevar in vitro, hasta 14
mm, un stent (Valeo, Bard®) procedente del intervencionis-
mo vascular periférico, e implantado varias unidades en ni-
fios pequefios, a través de un introductor 6F, con vias de
acceso que impedian el implante de un stent mayor, con
éxito.

La cirugia de tipo univentricular acerca el sistema veno-
so central al intervencionismo pedidtrico y los didmetros re-
queridos para estenosis venosas en el eje de cavas y conduc-
tos protésicos son mucho mayores. eV3 Max y CP pueden
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FIGURA 8. Conducto estendtico de Goretex de 15 mm de didmetro entre vena cava inferior y arterias pulmonares. Ampliacién percu-
tanea con stent de cromo-cobalto. A) Estenosis del conducto con didmetro estendtico de 10 mm. B) Incremento en 8 mm del didmetro
de la estenosis. Se observa el stent abierto en el conducto. C) Imagen de un Andrastent similar al implantado.

alcanzar los 30 mm de didmetro final. Andrastent®, Andras-
tent XL & XXL de cromo cobalto tienen diametros de has-
ta 25 el XLy 32 el XXL (Fig. 8).

Para los casos de ruptura vascular, aneurismas u orifi-
cios parietales permeables, el stent recubierto es la mejor al-
ternativa en la actualidad. El primero disefiado para nues-
tra especialidad, “Covered CP stent Numed®, data de
20014952, Su uso se ha extendido en el campo del interven-
cionismo en cardiopatias congénitas para tratar: aneuris-
mas, fenestraciones del Fontan o bicavo pulmonar, shunts
residuales asociados o no a estenosis, estenosis en conduc-
tos o lesiones calcificadas, etc.

Nuestra experiencia” comprende 303 stents implanta-
dos en 232 procedimientos (157: ramas pulmonares, 54:
aorta, 20: venas sistémicas, 10: conductos, 7: tronco pul-
monar y 19 entre ductus Mapcas y varios), con una edad
media de 11,7 afios (0,03 a 33 afios), implantando varios
stents en !/4 de los pacientes. Estos tenfan cirugias, 195 pa-
liativas previas, siendo el Blalock-Taussig la mas frecuente.
El didmetro vascular se increment6 de 5,4 a 12,4 mm y el
gradiente promedio se redujo de 24 a 9,4 mmHg.

El procedimiento fue eficaz en 39 (97%) y fallido en 1,
7 lesiones precisaron dilatacion con balones de alta presion.
Un caso de aneurisma de RPD fue tratado con un stent re-
cubierto. 40 casos han sido re dilatados con éxito, a lo lar-
go del seguimiento, sin complicaciones.

Complicaciones: la técnica no carece de ellas, aunque es
segura en manos expertas. Se han descrito muerte por rup-
tura vascular, anemia aguda y hemoptisis. También, migra-
cion del stent, ruptura del balon y atrapamiento del balon
en la vélvula tricuspide. Otras complicaciones posibles: tiem-
po de fluoroscopia prolongado, paresia braquial transito-
ria por hiperextension mantenida de brazos, trombosis de
rama o pérdida de una arteria segmentaria y hemotorax.
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La reestenosis (2%) es infrecuente y estd asociada a su-
perposicion insuficiente de dos stents en tindem, angula-
cion excesiva del stent, exceso de dilatacion previa o im-
plante sobre tejido anormal. La estimulacién rdpida del VD
con marcapasos a 180-200 Ipm permite mayor seguridad
en el implante de stents en el tronco pulmonar, cuando la
lesion es compleja y cercana a la vélvula pulmonar.

El stent con crecimiento potencial “growth stent”, con-
siste en 2 anillos de stent unidos por suturas reabsorbibles
que, con el tiempo, permiten la progresiva re dilatacion o
implante de stent intra stent.

Los stents biodegradables, desde 2001, se han postula-
do como Optima alternativa para evitar dejar metal, de for-
ma indefinida en el vaso sanguineo. Las pruebas iniciales
con yoduro de cesio, como metal, fueron aplicadas en al-
gun casol®) de coartacion de aorta neonatal y estenosis de
rama pulmonar. La rdpida disolucion del stent y el peque-
fio didmetro del mismo no han prosperado y estd en fase de
ensayo clinico un nuevo modelo de biodegradable y/o recu-
bierto de farmaco antiproliferativo, muy prometedor para
la patologia coronaria y para la patologia neonatal comple-
ja: coartacion de aorta neonatal, estenosis de ramas y car-
diopatias ductus dependientes 3354,

UTILIDAD DEL STENT EN EL TRATAMIENTO DE
LAS ESTENOSIS VENOSAS

En una unidad con mds de 30 afios de experiencia mé-
dico-quirtrgica en cardiopatias congénitas, los accesos ve-
nosos son a veces un grave problema. La trombosis femo-
roiliaca bilateral es comun tras multiples estancias en UVI,
cateterismos y cirugias. Desde hace afios, intentamos siem-
pre atravesar con guias extrafinas las venas femorales o
ilfacas obstruidas y, cuando es posible, el implante de stents
flexibles, tipo Wallstent u otros, permite mantener la per-
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meabilidad del sistema venoso profundo durante meses o
anos. Hemos tratado asi varios casos de trombosis femo-
roiliaca bilateral, abriendo de manera efectiva el sistema ve-
noso iliofemoral.

PALIACION CON STENT EN CARDIOPATIAS
NEONATALES DUCTUS DEPENDIENTES

La cirugia paliativa para aumentar el flujo pulmonar en
las cardiopatias congénitas fue la responsable de un incre-
mento en la supervivencia de estos pacientes. La literatura
existente en la actualidad revela que la opcion de mantener
permeable el ductus en cardiopatias ciandticas ductus-de-
pendientes es valedera y con claras ventajas con respecto a
la realizacion de una fistula sistémico-pulmonar, Blalock-
Taussig y sus modificaciones, por las complicaciones poten-
ciales de esta ultima: parélisis de los nervios frénico o neu-
mogdstrico, quilotérax, distorsion y estenosis de las arte-
rias pulmonares, adherencias quirtirgicas o derrame peri-
cardico.

Con el diagnéstico pre o neonatal de estas lesiones y uti-
lizando la tecnologia del stent coronario, es posible en la ac-
tualidad paliar las cardiopatias ductus dependientes en es-
ta edad, evitando los efectos adversos anteriormente descri-
tos.

La apertura y mantenimiento del flujo ductal con el stent,
de manera controlada por el tamafio del stent, permite el
desarrollo del drbol pulmonar, mantiene la oxigenacion ne-
cesaria para la vida y permite en el trascurso de 6 a 12 me-
ses la correccion o paliacion definitiva de la cardiopatia, sa-
biendo que la permeabilidad del ductus después del implan-
te del stent es limitada en el tiempo, debido a la reesteno-
sis progresiva que genera la proliferacion de la intima duc-
tal. La excesiva longitud ductal y tortuosidad, son facto-
res adversos, que disminuyen la eficacia de implante. El stent
debe cubrir la totalidad del ductus. Series recientes®>** mues-
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FIGURA 9. Paliacién
de cardiopatia ductus
dependiente con atresia
pulmonar. A) Se obser-
va la severisima esteno-
sis del ductus. Aorto-
grama en proyeccion
oblicua anterior izquier-
da 60°. B) Misma pro-
yeccion, mismo pacien-
te después del implante
de un stent coronario
en todo su trayecto.
(Cortesia del Dr. G.
Santoro. Hospital Mo-
naldi. Ndpoles. Italia).

tran la aplicacion sistemdtica de esta técnica en un nime-
ro considerable de neonatos (Fig. 9). Asimismo, cuando el
DAP proporciona el flujo obligatorio a la aorta descenden-
te, como es el caso del sindrome de hipoplasia de cavidades
izquierdas, mantener el ductus abierto, con stents de mayor
calibre (= 7 mm), es parte del primer tiempo del tratamien-
to hibrido de esta patologia.

TRATAMIENTO ACTUAL DE LAS FISTULAS
CORONARIAS

Estas lesiones, poco frecuentes, representan el 0,2-0,4%
de todas las cardiopatias congénitas y aproximadamente el
50% de las anomalias coronarias en la edad pediatrica. He-
mos asistido a un mayor porcentaje de fistulas tratadas, de-
bido al desarrollo de los dispositivos oclusores, incluyen-
do los tapones vasculares de Amplatzer, de multiples tama-
fios, longitudes y formas, extremadamente flexibles e im-
plantables a través de catéteres guia del 4 o SF. El andlisis
de la lesion, evitar el dafio coronario y la oclusion de ramas
coronarias son metas esenciales. Para ello, la tendencia ac-
tual es a realizar un asa arteriovenosa y ocluir, si se puede,
la fistula desde el lado venoso (Fig. 10).

Se han utilizado coils de liberacion controlada, tapones
vasculares “ADO” 1y II, Amplatzer vascular plugs, con
éxito. Es esencial un stock amplio de catéteres, guias y dis-
positivos oclusores. La indicacion depende de la clinica, re-
percusion hemodinamica, anatomia y experiencia del equi-
po. Las lesiones asintomaticas pueden esperar, pues el tra-
tamiento es mas ficil con mayor tamafio del paciente. La
figura 10 muestra a un paciente etiope con grave sobrecar-
ga del VI, debida a una fistula coronaria triple, entre la ar-
teria coronaria descendente anterior y el VD. La boca mas
ancha fue ocluida con un ADO de 10/8 a través de vaina
7F por via anterdgrada, después de hacer un asa arteriove-
nosal(1.62),
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Fistula en
clese. anterior

ADO 1078 en

boca mayor

FIGURA 10. Fistula coronaria entre la arteria coronaria descendente (ACDA) anterior y el VD. Tratamiento con oclusor de PDA del
trayecto mds grande. A) Angiografia en aorta y sistema coronario. La gran dilatacion de la fistula, ACDA, conecta por medio de 3 bo-
cas con la porcion apical del VD. Un balén inflado en la boca mayor nos da idea de su tamafio real. B) Por via anterégrada, se ha po-
sicionado un dispositivo de cierre de ductus, ADO 10/8 en la mayor comunicacidn fistulosa. C) Radiografia en plano AP donde se vi-

sualiza el ADO en el dpex del VD, tras el implante.

MANE]JO INTERVENCIONISTA DE LAS COLATERALES
SISTEMICO-PULMONARES O “MAPCAS”

Las colaterales sistémicas pulmonares o “Mapcas” re-
presentan formaciones vasculares complejas, de anatomia
variable y estructura vascular tipo arteria sistémica, que tie-
nen un comportamiento variable, con frecuencia tendente
a la estenosis progresiva, especialmente en presencia de tor-
tuosidad o estenosis previa. Generalmente proporcionan flu-
jo arterial a segmentos pulmonares no perfundidos por ar-
terias pulmonares verdaderas. En estos casos, es prudente
no intervenir sobre ellas.

Las que presentan estenosis critica, en presencia de cia-
nosis progresiva, deben ser ampliadas por medio de an-
gioplastia con baldn, cutting balloon o stents. Entre estos,
los premontados autoexpandibles, tipo Astron (Biotronik®)
o similares, permiten adaptarse a las curvas, a veces pro-
nunciadas, del vaso enfermo, aumentando su flujo. En uno
de nuestros casos tratados con este método, surgi6 una en-
docarditis bacteriana en la union stent-vaso sanguineo que
requirio cirugia compleja urgente.

Ante la duda de aporte doble a un mismo lecho vascu-
lar, las pruebas de oclusion de la colateral y angiografia si-
multdnea, son obligatorias antes de proceder a su oclusion.

Finalmente, el estudio biplano permite analisis en 2D de la
anatomia, facilitando el trabajo del cirujano cuando va a uni-
focalizar una de estas estructuras. La angio TAC intracatete-
rismo “angiografia rotacional sincronizada con el EKG” con
reconstruccion 3D es 6ptima en los laboratorios modernos.

IMPLANTE DE VALVULA PULMONAR: ESTADO

ACTUAL DE LA TECNICA Y VALVULAS ACTUALES
La insuficiencia pulmonar es rara como lesion aislada.

Sin embargo, tras la correccion de la tetralogia de Fallot y
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otras patologias asociadas a estenosis pulmonar, con o sin
CIV, es una lesion habitual. Inicialmente, se pens6 que el VD
toleraria bien la sobrecarga cronica de volumen. Esto no ha
sido asi en el largo plazo y numerosos estudios han demos-
trado el fallo del VD, con evolucion a la hipertrofia, fibro-
sis, dilatacion, insuficiencia tricaspide y aumento en la du-
racion del QRS progresiva, con aparicion de arritmias po-
tencialmente letales. Como consecuencia, un importante na-
mero de pacientes se ven abocados a multiples intervencio-
nes quirtrgicas a lo largo de su vida para sucesivos recam-
bios de conductos e implantes de protesis valvulares biolo-
gicas, con la consiguiente morbimortalidad asociada.

En el afio 200057 se publico el primer implante con éxi-
to de protesis pulmonar percutdnea en humanos. Desde en-
tonces esta técnica se ha extendido progresivamente y ha in-
troducido modificaciones técnicas que han ayudado a mejo-
rar los resultados entre las que destacan el inflado previo del
balén en el conducto a tratar, con coronariografia simulta-
nea para descartar la posibilidad de compresion u obstruc-
cién coronarias, y el implante previo de un stent en el con-
ducto para reforzar el posterior implante de la protesis.

La primera endoprotesis valvulada especificamente di-
senada con este cometido fue la “Melody Valve”. Se trata
de una protesis compuesta por un segmento de vena yugu-
lar bovina con valvula venosa suturada en un stent vascu-
lar (CP stent; NuMED). Esta protesis se monta sobre un ca-
téter doble balon (BIB; NuMED Inc.) y transporta por el in-
terior de una vaina 22 F hasta el tracto de salida ventricu-
lar derecho, donde se implanta mediante inflado secuencial
del doble balon.

En el momento actual, mds de 1.700 protesis “Melody”
han sido implantadas en todo el mundo. Existen publica-
ciones alentadoras que describen ausencia de mortalidad en

Actualizacién en intervencionismo 147



Edwards Sapien THV

FIGURA 11. Técnicas diagndsticas en pacientes con indicacion de Melody. A) Angiografia en el tronco pulmonar (conducto calcifica-
do). B) Coronariografia selectiva simultdnea con inflado de bal6n de alta presion en el conducto. C) Imagen de una vélvula Sapien.

ANGIOGRAMA EN VD: prey post implante Melody

-

Catéter de transporte e implante 22F y valvula Melody

FIGURA 12. Angio-
grafia en el tronco pul-
monar antes y después
del implante de una
vélvula pulmonar por
técnica  percutanea
(Melody®). En la parte
inferior se observa la
vélvula en perspectiva
y su sistema de empla-
zamiento del 22F

el implante, con un indice de complicaciones graves en tor-
no al 5% y con demostracion de persistencia de claro bene-
ficio hemodindmico en un tiempo medio de seguimiento su-
perior a 2 anos*$-62 (Figs. 11y 12).

Recientemente, la endoprotesis valvulada Sapien (Ed-
wards®), especificamente disefiada para implante percuta-
neo en posicion adrtica, ha sido aceptada, con marca CE,
para su uso en posicion pulmonar. Este tipo de protesis, con
vélvula realizada con pericardio bovino, también suturada
sobre stent de acero inoxidable de grandes dimensiones, pre-
cisa un rango minimo de expansion de stent para su correc-
to funcionamiento de 20-21 mm y un mdximo de 26 mm,
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por lo que podria ser aplicable en tractos de salida ventri-
cular derecho mas amplios. A pesar de que existe ya expe-
riencia con esta protesis en posicion pulmonar, no existe en
la actualidad bibliografia suficiente que documente su ex-
periencia.

A pesar de estos resultados, la durabilidad de estas en-
doprotesis no se considera indefinida por lo que el enfoque
actual de esta modalidad terapéutica es fundamentalmen-
te paliativo, permitiendo retrasar o disminuir el namero de
cirugias necesarias en estos complejos pacientes. Es preciso
mayor tiempo de seguimiento y niimero de pacientes para
evaluar su impacto real a medio y largo plazo.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 1

Criterios clinicos

—  Presion sistolica de VD > 3/4 de la sistémica en ausencia de
sintomas

—  Presion sistolica de VD > 2/3 de la sistémica + sintomas
Insuficiencia pulmonar moderada a severa + uno de los
siguientes criterios:
- Sintomas
- Disfuncién ventricular derecha severa
- Dilatacion ventricular derecha severa
- Consumo pico de oxigeno < 65% del predecible

Criterios morfoldgicos:

—  Dimensién del TSVD < 22 x 22 mm
— Dimensién del TSVD > 14 x 14 mm

Datos fundamentales a tener en cuenta antes de implan-
tar una protesis: edad, peso, tipo de cirugia previa, estado
funcional del VD y acceso venoso compatible con introduc-
tor del 22F. En la actualidad, las indicaciones para su im-
plante tienen en cuenta criterios clinicos y morfoldgicos (Ta-
bla 1). El peso minimo adecuado del paciente ha de ser 20
kg. La via de acceso mds frecuente es venosa femoral y, oca-
sionalmente, la vena yugular interna derecha. La expectati-
va de duracion de la “Melody” es de 2 afios, segtin su fa-
bricante.

OCLUSIONES VASCULARES EN CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

Mientras que en la década de los 80-90, los espirales o
coils de Gianturco (Cook®), normales o de liberacion con-
trolada, eran la herramienta bdsica para oclusiones vascu-
lares percutdneas, desde los afios 2000 en adelante, los “ta-
pones” de PDA de Amplatzer fueron usados para ocluir va-
sos de medio o gran didmetro. Recientemente, los disposi-
tivos oclusores: Vascular Plug. AVP de diversos tipos y ADO
IT han permitido la oclusién de multiples estructuras, de mo-
do sencillo y seguro, a través de catéteres de minimo cali-

bre o “F” (Fig. 13). Las estructuras mas comtinmente oclui-
das son: fistulas SP residuales, tipo BT o Waterston, colate-
rales sistémico pulmonares innecesarias o “Mapcas”, cola-
terales bronquiales generadoras de hemoptisis, colaterales
Veno-venosas en pacientes con correccion tipo univentricu-
lar, tipo “Fontan”. En el apartado de las hemoptisis en pa-
cientes con cardiopatias congénitas y flujo pulmonar dismi-
nuido, la embolizacion con microesferas Contour® permite
abolir o disminuir el sangrado, generalmente producido por
neoformaciones vasculares

COMPLICACIONES EN EL CATETERISMO
INTERVENCIONISTA

Problemas en la evolucion de ciertos dispositivos. He-
mos asistido en los ultimos meses a la aparicion de defectos
estructurales en dispositivos nuevos, como en el Solysafe, o
mds antiguos, como el Helex Septal Occluder, que nos lle-
nan de inquietud. La fatiga del metal ha producido en el
Solysafe fracturas de alguna patilla que sobresale en la ca-
vidad auricular y que ha precisado en mas de una ocasion
el explante quirtrgico. La prudencia ante nuevos disposi-
tivos debe imponerse y ser exigentes con las pruebas de re-
sistencia de cada uno de ellos (Figs. 14 y 15). Con relativa
frecuencia, la migracion indeseada de dispositivos sucede
en el laboratorio de hemodindmica. Actualmente, con los
catéteres variados de recuperacion de cuerpos extrafios: Mi-
crovena snare®, pinzas de cocodrilo “Jaw forceps”, Cook®),
biotomos variados, Multisnares de PFM®, etc., la captura,
reposicionamiento o extraccion de un dispositivo intracar-
diaco o intravascular debe ser de primera eleccion frente a
la extraccion quirtrgica.

TERAPEUTICAS MEDICAS APLICABLES AL
INTERVENCIONISMO
Farmacos en el test de vasodilatacion

El cateterismo cardiaco es, en la actualidad, el método
diagnéstico por excelencia en la evaluacion de la hiperten-
sion pulmonar. Permite la realizacion del test de vasorre-
actividad pulmonar y aporta datos con implicacién pro-
nostica. Para el test vasodilatador, el firmaco mds estan-

Flipper coil

FIGURA 13. Imagenes de distintos dispositivos usados para oclusiones vasculares.
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B 4
FIGURA 14. Complicaciones del cateterismo terapéutico. A) Dispositivo de cierre de ductus ADO embolizado espontdneamente a la

arteria pulmonar derecha. Precisé cirugia extractora a las 18 horas. B) Patilla fracturada de un dispositivo Solysafe de cierre de CIA a
los 2 afios de su implante: Sigue en observacion clinica actual.

ASO 20 mm
Implante adecuado

FIGURA 15. A) Dispo-
sitivo Amplatzer ASO
20 mm correctamente
implantado en una
CIA. Vision en fluoros-
copia al final del pro-
cedimiento. B y D) El
ASO, ha embolizado a
los pocos minutos y se
ha alojado en el VD,
produciendo extrasis-
tolia ventricular fre-
cuente: Se muestra la
ASO migrado & captura del dispositivp
D con un lazo y su posi-
cionamiento en el trac-
to de salida del VD,
donde no producia
- -4 arritmias. Posterior-
: mente fue a cirugfa y
resuelto el caso satis-
i factoriamente. C) Ima-
N L ——— gen ecocardiografica de
S - una embolizacion a las

Perpendicular a
valvula
tricuspida ’

\. 24 horas, detectada en
— -

un eco de control: El

F ASO estaba en la entra-

> A da del VD. Caso que

precis6 igualmente ci-
rugia inmediata.
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darizado y seguro en el enfermo pediatrico es el oxido ni-
trico inhalado (entre 20 y 80 ppm), que puede utilizarse
tanto en pacientes intubados como en respiracion espon-
tanea. Otros firmacos que pueden emplearse son: epopros-
tenol i.v. con dosis inicial de 2 ng/kg/min (dosis 2-15
ng/kg/min) e iloprost nebulizado. En paciente no sedado
y que puede colaborar, puede utilizarse el inhalador iNeb
y administrar dosis de 5 pg en boquilla para nifos mayo-
res de 15-20 kg; En pacientes en ventilaciéon mecanica, se
debe administrar con el dispositivo Aeroneb-Pro, dilu-
yendo 4 ml de Ventavis en 2 ml de suero, con lo que se ob-
tendria dosis en tubo endotraqueal de 5 pg. Adenosina en
infusion i.v. (dosis inicio 50 pg/kg/min cada 2 min, rango
de dosis 50-250 pg/kg/min)€3:64),

Trombolisis local

En la edad pediatrica no estdn atin claramente definidas
la seguridad ni las indicaciones de la trombdlisis local, pe-
se a ello, estd ampliamente descrita en la literatura la expe-
riencia en resolucion de trombosis de fistulas y estenosis
postquirtrgicas o de material protésico. Los farmacos fibri-
noliticos mas utilizados en el nifio son la estreptocinasa, la
urocinasa y el activador tisular del plasmindgeno recom-
binante (r-TPA). Existe contraindicacion relativa para uti-
lizar tratamiento fibrinolitico en los 10 dias posteriores a
un proceso quirtrgico aunque el r-TPA tiene una acciéon me-
nos sistémica. Por ello suele ser de eleccion en nifos, apli-
cado localmente en la zona del trombo. Antes de iniciar el
tratamiento hay que solicitar estudio de coagulacion junto
con recuento de plaquetas y fibrinogeno. Se deben hacer
controles analiticos cada 4-6 h durante el tratamiento, al
igual que es necesaria una monitorizacion clinica intensiva.
Las dosis utilizadas oscilan entre 0,015- 0,2 mg/kg/h (habi-
tualmente 0,08 mg/kg/h) de r-TPA y 50 pg/kg/h de estrep-
tokinasa y 5.000 pg/kg/h de urokinasa(65-68),

ASPECTOS SOCIALES Y HUMANITARIOS:
POSIBILIDAD DE ACTUACION EN PAISES CON
ESCASO DESARROLLO

El intervencionismo en cardiopatias congénitas es po-
sible en paises con pocos recursos, siempre que se den las
condiciones técnicas elementales para ello: posibilidades de
cateterismo y cirugia de nuestra especialidad. El tratamien-
to de lesiones sencillas, como estenosis pulmonar, ductus ar-
terioso persistente, comunicacion interauricular y alguna
otra, es posible, pero se encuentra con el precio elevadisi-
mo de los implantes, que los hace no competitivos con la ci-
rugia. Nuestro grupo del Ramén y Cajal ha tratado, en 2
misiones consecutivas en el ano 2010, 70 nifios en la sala
de cateterismo, 39 cirugias, 33 de ellas en CEC y un implan-
te de marcapasos (T. Centella, R. Gémez y E. Oliva y Ber-
miidez-Canete. Comunicacion personal). Pudimos consta-
tar el gran tamafio de los ductus, debido a la gran altura so-
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bre el nivel del mar de Addis Abeba, 2.700 m, que preci-
saban de dispositivos de gran tamafio: ADO de 14 mm y
AMVSDO de 16 mm en alguno de ellos.

Una notable disminucion del precio o un porcentaje en
las empresas, dedicado a acciones solidarias, permitiria el
tratamiento masivo y rapido en determinados centros, con
estancias medias de 36 horas y curacion total.

La fiebre reumatica hace estragos en paises como Etio-
pia, donde un programa de erradicacion de la misma po-
dria coexistir con algin centro de tratamiento electivo de
cardiopatias congénitas muy sencillas. La ecocardiografia
portatil se ha mostrado como imprescindible en este tipo de
acciones humanitarias, aumentando el nimero de casos a
estudiar, simplificando los procedimientos intervencionis-
tas, ahorrando contraste y radiacion y evaluando en po-
cos momentos el resultado inmediato de los procedimien-
tos (Dolores Rubio, comunicacion personal).
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RESUMEN

Es posible diagnosticar a cualquier paciente con enfer-
medad cardiovascular utilizando diferentes métodos que va-
rian ampliamente en sus requerimientos técnicos, benefi-
cios, limitaciones y costes. El uso adecuado de cada uno de
estos test alternativos requiere una integracion de exper-
tos en estos métodos colaborando con los servicios de diag-
nostico clinico.

Las pruebas diagnésticas deben evaluarse por su impac-
to en los resultados clinicos, mediante criterios que permi-
tan juzgar la calidad diagnostica. Deben estar validadas y
han de desarrollarse guias clinicas que comparen las dife-
rentes técnicas y que permitan orientar a los especialistas en
cada caso particular. Pretendemos hacer un repaso de las
novedades tecnoldgicas en las diferentes modalidades de
diagnodstico por imagen, intentando valorar los pros y con-
tras de las principales técnicas de uso cotidiano (ecocardio-
grafia, TAC y RNM), las guias existentes en la actualidad
y tendencias de futuro.

Palabras clave: Técnicas de imagen; Cardiologia pediatri-
ca; Tomografia axial computarizada (TAC); Resonancia nu-
clear magnética (RNM).

ABSTRACT

It is possible to diagnose any patient with cardiovascu-
lar disease using different methods that widely vary in their
technical requirements, benefits, limitations and costs. The
adequate use of each one of these alternative tests requires
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the incorporation of experts in these methods, collaborat-
ing with clinical diagnosis services.

The diagnostic tests should be evaluated for their impact
on the clinical results using criteria that make it possible to
judge the diagnostic quality. They should be validated and
clinical guides should be developed that compare the differ-
ent techniques and make it possible to orient the specialist
in each specific case. We aim to review the technological
novelties in the different imaging diagnostic modalities,
attempting to evaluate the pros and cons of the principal
techniques of daily use (Echocardiography, CT scan and
MRI), the currently existing guidelines and the future ten-
dencies.

Key words: Imaging techniques, pediatric cardiology, com-
puted tomography (CT scan), magnetic resonance imag-
ing (MRI).

INTRODUCCION

Los continuos avances en la imagen médica han hecho
posible diagnosticar a cualquier paciente con enfermedad
cardiovascular utilizando diferentes métodos que varian am-
pliamente en sus requerimientos técnicos, beneficios, limi-
taciones y costes. El uso adecuado de cada uno de estos test
alternativos requiere una integracion de expertos en estos
métodos colaborando con los servicios de diagndstico cli-
nico.

Ya en el afio 2005, la Dra. Subirana afirmaba que ha-
bia nacido una nueva poblacién de pacientes con una pro-
blematica y desafios nuevos. Esta poblacion necesita una in-
tegracion de manejo que depende de diferentes especialis-
tas clinicos, cirujanos, radidlogos, genetistas y un gran n°
de profesionales dedicados a ello.

En este aspecto, el papel que juega el diagnéstico por la
imagen de todas las anomalias que podemos encontrar en
una unidad de cardiopatias congénitas (CC) es cada vez mds
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amplio. En este nuevo horizonte, es aconsejable que exper-
tos de diferentes modalidades de imagen colaboren y no
compitan por un fin comun. Las pruebas diagnosticas de-
ben evaluarse por su impacto en los resultados clinicos, me-
diante criterios que permitan juzgar la calidad diagndsti-
ca. Deben estar validadas y han de desarrollarse guias cli-
nicas que comparen las diferentes técnicas y que permitan
orientar a los especialistas en cada caso particular®.,

En cardiologia pediatrica, hay que ser extremadamen-
te cautos a la hora de aplicar un método de diagnéstico por
imagen, valorando la informacion que nos puede aportar y
los posibles inconvenientes que de ella se deriven, intentan-
do evitar riesgos innecesarios.

Asi pues, pretendemos hacer un repaso de las noveda-
des tecnoldgicas en las diferentes modalidades de diagnds-
tico por imagen, intentando valorar los pros y contras de
las principales técnicas de uso cotidiano (ecocardiografia,
TC y RM), las guias existentes en la actualidad y tenden-
cias de futuro en cuanto a avances tecnoldgicos, que van
desde técnicas hibridas a modalidades de imagen en el cam-
po de la investigacion, posiblemente aplicables en no mu-
cho tiempo a la practica clinica.

ECOCARDIOGRAFIA

La ecocardiografia es una técnica incruenta de estudio
anatomofuncional del corazén y los grandes vasos de elec-
cion para el diagnostico y seguimiento de la mayoria de las
cardiopatias por su amplia disponibilidad, rapidez, excelen-
te relacion coste/beneficio y por ser una técnica no invasi-
va®,

Los ultrasonidos son sonidos de frecuencia muy alta (>
20.000 Hz) imperceptibles al oido humano. Las sondas del
ecocardiografo son capaces de emitir ultrasonidos (crista-
les piezoeléctricos) y de recibir los ecos de los tejidos que
han encontrado a su paso, transformando el aparato las se-
fiales eléctricas en imagenes. Si la transmision del ultraso-
nido se realiza a través de una sonda colocada en la pared
toracica, la ecocardiografia se denomina transtoracica (ETT).
Esta es la forma estandar de estudio, principalmente en
ninos, por su caracter no invasivo. Si la transmision se re-
aliza desde el interior del es6fago o de un vaso sanguineo,
el registro es transesofagico (ETE) e intravascular (IVUS),
técnicas con indicaciones mds especificas debido a su cardc-
ter mas invasivo.

Las formas bésicas de ultrasonido que empleamos con-
juntamente al realizar un ecocardiograma estindar son tres:
Modo M, Bidimensional y Doppler. En 2006 se publicaron
unas Guias de la Sociedad Americana de Ecocardiogra-
fia® en las que se definen las indicaciones en el paciente pe-
didtrico, entre las que destacamos: el estudio anatomico y
la valoracion de la funcion sistlica y diast6lica. Puesto que
estamos realizando una revision de las principales noveda-
des técnicas de diagnostico en cardiologia pedidtrica, nos
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vamos a centrar principalmente en los ultimos avances eco-
cardiograficos.

Ecocardiografia transesofagica (ETE)

En este tipo de ecocardiografia se introduce la sonda en
el interior del es6fago, aproximandose mas al corazon y con-
siguiendo una excelente calidad de la imagen. Cada vez dis-
ponemos de sondas de menor tamafo que permiten un ade-
cuado balance entre frecuencia, definicién y penetracion.
Existen tres grandes indicaciones en el nifio para la realiza-
cion de ETE®):

a) ETE intraoperatoria. Es la mds comun, siempre antes
de empezar la cirugia y después de un ETT. Una vez aca-
bada la cirugia, con el torax abierto, se realiza de nue-
vo un ETE. Esta maniobra ha contribuido a mejorar los
resultados de las intervenciones en CC en la dltima dé-
cada, ya que se determina si el resultado es aceptable, se
evalia la funcién cardiaca (ETE es el método mas sen-
sible para detectar isquemia miocardica en la cirugia)
y la presencia de aire intracardiaco, ayudando ademas
en el diagnéstico de arritmias cardiacas.

b) ETE en la sala de cateterismo. En los procedimientos
hemodinamicos de CC reduce el uso de fluoroscopia y
de contraste; sirve como guia en los procedimientos y
como método para la deteccion temprana de las posi-
bles complicaciones. Es la técnica gold standard como
guia para el cierre percutdneo de la comunicacion inter-
auricular (CIA) con identificacion precisa de la localiza-
cion, geometria, nimero de defectos y caracteristicas de
los bordes. Otras posibles aplicaciones incluyen el cie-
rre percutaneo de comunicaciones interventriculares, la
valvuloplastia con balon, perforacion valvular con ra-
diofrecuencia y atrioseptostomias®).

¢) ETE pedidtrico fuera de quircfano y de la sala de ca-
teterismo. Se debe realizar en unidades especializadas
con monitorizacion y personal entrenado en urgencias
pediatricas: laboratorios de ecocardiografia, cuidados
intensivos o reanimacion. Estd indicado en pacientes con
sospecha de CCy el ETT no es definitivo, para la visua-
lizacion del foramen oval cuando no es posible en el ETT,
en la diseccion adrtica, evaluacion de abscesos o vege-
taciones, visualizacion de trombos antes de realizar car-
dioversion en nifios con fibrilacion o flutter auricular,
evaluacion de protesis valvulares, o conductos intra o
extracardiacos (Fontan, Mustard o Senning).
Contraindicaciones de ETE en el paciente pediatrico: ab-

solutas: fistula traqueoesofdgica no reparada, obstruccion

esofdgica, depresion respiratoria severa no controlada, pa-
ciente pedidtrico no sedado y no cooperador, mal control
de la via aérea. Relativas: historia previa de cirugia esofa-

gica, diverticulo o varices esofdgicas, sangrado géstrico o

esofdgico, anillos vasculares, patologia orofaringea, coagu-

lopatia severa, anomalia o lesion de la columna cervical.
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Ecografia intravascular (IVUS)

Se realiza a través de una sonda que emite y recibe el ul-
trasonido desde el interior de un vaso o camara cardiaca.
Para ello, se introduce el catéter a través de una vaina de
10-8 French por una via venosa, generalmente la femoral,
y se avanza hasta el interior del corazén, normalmente has-
ta la AD. La mayoria de los estudios son en adultos para
diagnéstico y cierre de CIA en la sala de cateterismo, con
alta resolucion de imagen y disminucion de los tiempos de
fluoroscopia. También se ha descrito su uso en estudios elec-
trofisiologicos con imagenes de anatomia auricular muy pre-
cisas y utiles en el mapeo y ablacion de arritmias!”.

Ecocardiografia tisular

La ecocardiografia tisular es una técnica en desarrollo,
en la que se registra la sefial Doppler (color y pulsado) de
las paredes del corazén, analizando las velocidades de con-
traccion y relajacion de las paredes cardiacas. Se puede em-
plear en 2D (velocidad de desplazamiento entre segmentos
segun la intensidad del color) o en modo M (movimiento
de las paredes en las diferentes fases del ciclo cardiaco). El
Doppler pulsado tisular permite calcular la velocidad de
contraccion y relajacion instantaneas de los diferentes seg-
mentos de las paredes ventriculares en valores absolutos y
la representacion grafica de los mismos en una curva, que
en el individuo sano presenta una morfologia caracteristica
similar a la del flujo de llenado del VI®. La principal limi-
tacion es una marcada dependencia angular con el haz de
ultrasonidos. Al estar el miocardio compuesto por fibras
que se orientan en diferentes direcciones, no se puede obte-
ner el registro de todos los segmentos miocardicos de for-
ma simultanea.

Indicaciones: valorar la funcion sistolica y diastolica ven-
tricular, repercusion de la insuficiencia pulmonar sobre el
VD, medir los tiempos de relajacion, de contraccion iso-
volumétrica y de eyeccion en un mismo ciclo cardiaco. En
pediatria como método de deteccion de isquemia y de via-
bilidad miocardica, deteccion temprana de miocardiopa-
tias, estudio y tratamiento de asincronia ventricular y di-
ferenciacion de pericarditis constrictiva frente a fisiologia
restrictiva®®.

Strain, strain rate, speckle tracking

Son técnicas derivadas de la ecocardiografia tisular ca-
paces de discriminar el movimiento pasivo de la deformi-
dad miocdrdica activa. Analizan la contraccién miocdrdica
como un proceso tridimensional, con acortamiento de las
fibras en la dimension longitudinal y circunferencial y un
alargamiento en la dimension radial. El strain es el porcen-
taje de deformacion de las fibras miocardicas durante el ci-
clo cardiaco y se obtiene a partir de la imagen integral del
strain-rate. Este mide la diferencia de velocidad de defor-
macion de las fibras miocdrdicas entre dos puntos diferen-
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FIGURA 1. Speckle longitudinal o 2D strain en paciente pedidtri-
co con miocardiopatia dilatada.

tes del miocardio. Estudios recientes demuestran una corre-
lacion muy alta del strain-rate con el dp/dt del VI, mientras
que el strain regional se ha correlacionado de manera estre-
cha con la fraccion de eyeccion. Speckle tracking o 2D strain.
Permite obtener la velocidad y parametros de deformacion
miocardica (Fig. 1). Se basa en el seguimiento de marca-
dores acusticos o speckles que nos permiten obtener la ve-
locidad y los parametros de deformacion (longitudinal,
radial, circunferencial) a partir de imagenes bidimensiona-
les en escala de grises en todos los segmentos miocardicos,
entendiendo el proceso de contraccion miocardica como un
proceso tridimensional. Una de sus posibles aplicaciones es
la deteccion temprana de enfermedades con afectacion mio-
cardica en fase subclinica, como la amiloidosis o ataxia de
Friedreich, o diferenciar miocardiopatias hipertroficas de
crecimientos ventriculares izquierdos secundarios a otras
causas.

Ecocardiografia tridimensional (3D)

Permite la visualizacion del corazon en sus tres dimen-
siones latiendo en tiempo real, sin necesidad de procesa-
do, evitando realizar presunciones geométricas en el estu-
dio de las CC y paciente pediatrico. La obtencion de la ima-
gen 3D se consigue a través de sondas matriciales que emi-
ten haces de ultrasonido en forma de pirdmide en las que
queda incluida la totalidad del corazén. Actualmente exis-
ten sondas 3D pediatricas de 5-7 Mhz que permiten la ad-
quisicion tridimensional de cuatro formas: 3D en tiempo re-
al, volumen completo, Doppler color 3D y biplano.

Las aplicaciones clinicas del 3D son cada vez mas varia-
das en la practica diaria: @) Valoracion de defectos septales
interauriculares e interventriculares. Esta técnica se usa ya
como referencia para la seleccion de pacientes para cierre
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percutdneo de CIA o CIV19, b) Funcion ventricular. Bue-
na correlacion con la RM o gammagrafia en pacientes con
CC (volamenes ventriculares, masa y fraccion de eyeccion)th,
¢) CC complejas. Permite complementar los hallazgos del
eco 2D. d) Corazon fetal. Debido al tamafio, se puede cap-
turar el corazon fetal en un tnico volumen 3D en tiempo
real sin necesidad de mover el transductor y obtener un ana-
lisis segmentario preciso del corazon. Es menos operador-
dependiente que otras técnicas de estudio fetal. e) Valvu-
lopatias. Se realiza con Doppler color 3D, que permite el
calculo tridimensional de los chorros regurgitantes y de la
fraccion de regurgitacion, con definicion del mecanismo
exacto de regurgitacion o estenosis. /) Tridimensional tran-
sesofdgico. Utiliza una sonda que activa electronicamente
el grupo de cristales necesarios para cada angulo de estudio
con una calidad de imagen anatémica y Doppler color muy
buenas. Hasta ahora sus aplicaciones clinicas son la evalua-
cion de defectos septales y seguimiento en el cierre percuta-
neo, en el que aporta imagenes muy utiles e inconfundibles.
Limitaciones: hasta el momento la sonda disponible de tran-
sesofdgico no se puede utilizar en nifios de menos de 30 kg.
No se dispone de Eco 3D en todos los hospitales. El Dop-
pler color es todavia de calidad insuficiente y no existen son-
das matriciales con Doppler pulsado y continuo, lo que obli-
ga al clinico a realizar el estudio 3D simultdneamente con
un estudio 2D (Fig. 2).

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA DE MULTIPLES
DETECTORES (TCMD)

Con la llegada de los equipos de tomografia computa-
rizada de multiples detectores (TCMD) a la practica clini-
ca, se han conseguido velocidades de rotacion del gantry
muy rapidas y adquisicién de imdgenes sincronizadas con
el electrocardiograma (ECG), permitiendo obtener una muy
alta resolucion espacial y temporal, lo que es imprescindi-
ble para el estudio del corazdn y arterias coronarias (TC
cardiaco). EI TC cardiaco se puede aplicar en el screening
del calcio coronario, valoracion de placas de ateroma, an-
giografia coronaria (ATC) y valoracion de la funcion ven-
tricular. Segtin la patologia (adquirida, coronaria, congéni-
ta...) y paciente (bebé, nifio o adulto), se han desarrollado
diferentes protocolos de examen, que variaran dependien-
do de las posibilidades técnicas del equipo que tengamos.
En este sentido la dosis de radiacion administrada ha sido
siempre uno de los handicap de estas exploraciones. Cir-
cunstancia que estd cambiando con la utilizacion de equi-
pos mas modernos.

Equipos

Existen cuatro generaciones de TCMD: la primera y se-
gunda generaciones ya no se fabrican actualmente ni estian
disponibles para uso médico. La cuarta generacion, el TC
Electron Beam (TCEB), tampoco se utiliza ya en la practica
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FIGURA 2. Dispositivo Amplatzer visualizado por ecocardio-
grafia tridimensional transesofdgica previo a la liberacion total del
dispositivo.

clinica diaria. Los sistemas actuales estdn equipados con 2 o
mds coronas de detectores paralelos y siempre utilizan una
tecnologia de tercera generacion, con un tubo rotatorio y
una corona de detectores sincronizados?. Los sistemas de
8, 12 y 16 detectores estuvieron disponibles en el afio 2002,
consiguiendo volumenes cardiacos con resolucion espacial
isotropica, grosores de corte entre 0,5 y 0,625 mm y tiem-
pos de rotacion menores de 0,5 seg, el tiempo de examen
se redujo a 20-30 seg de apnea. No obstante, estos avances
no se consideraron suficientes para el estudio cardiaco y du-
rante el afio 2004 y 2005 aparecieron nuevas generaciones
de equipos de TCMD con 32, 40 y 64 detectores y con ellos
la resolucion isotropica (idéntico tamafio del voxel en los 3
planos). La principal ventaja de estos nuevos equipos es la
reduccion del tiempo de examen, permitiendo apneas de
10 seg, con imagenes de alta calidad para los estudios sin
arritmia y sin movimiento respiratorio.

Los tltimos desarrollos técnicos incorporan nuevos equi-
pos con 256 y 320 filas de detectores, y otros optan por uti-
lizar detectores digitales “flat panel”, que permiten dismi-
nuir la resolucion espacial hasta 0,2 mm. El TCMD de 256
detectores ha conseguido reducir la velocidad de rotacion
del gantry a 0,5 seg/vuelta y el grosor de corte es de 0,5 mm,
pueden generar paquetes de datos en un solo ciclo cardia-
co sin sincronismo ECG!3)., Cubre todo el corazon en una
sola hélice (12,8 cm) y obtiene datos isofasicos e imagenes
sin artefactos por movimiento. El nuevo equipo de TCMD-
320 detectores, utiliza una corona de 320 filas de elemen-
tos. Cada rotacion cubre 16 cm. de longitud que es suficien-
te para cubrir todo el FOV de la mayoria de los pacientes
(todo el térax en pacientes pedidtricos) en una tnica hélice.

Flat panel

Los detectores horizontales, lisos u homogéneos (Flat-
panel detector CT [FPD-CT]) se desarrollaron para utilizar-
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FIGURA 3. Estudios angiogréficos rotacionales (tubo de RX gi-
ratorio de 360° y detector flat panel) adquiridos en respiracion li-
bre del paciente y con reconstrucciones 3D. A) Paciente diagnos-
ticado de atresia pulmonar con CIV, corregido con tubo protési-
co de VD-AP. Imagen de aneurisma en zona de anastomosis pul-
monar y estenosis larga del tubo. B) Tetralogia de Fallot con este-
nosis severa en el origen de la arteria pulmonar izquierda. Estudio
previo a dilatacion de la misma. C) Recoartacion de aorta con irre-
gularidad del vaso en el margen anterior. D) Mismo paciente, con-
trol posterior a la colocacion de un stent.

los en la radiologia convencional y fluoroscopia y reempla-
zar las placas de RX simple y los intensificadores de ima-
gen. Esta tecnologia ofrece un mayor rango dinamico, re-
duce la dosis de radiacion, permite una lectura digital mu-
cho més rdpida y la posibilidad de adquirir diferentes series
de imagenes. En las salas de hemodinamica permite visua-
lizar los tejidos blandos, lo cual no era posible con los sis-
temas de intensificadores de imagen antiguos!™ (Fig. 3).

TCMD dual

Con estos equipos se ha conseguido reducir sustancial-
mente la resolucién temporal, manteniendo la capacidad de
imagen habitual de los TCMD-64. Constan de dos tubos de
rayos-X y dos correspondientes coronas de detectores mon-
tados en un gantry rotador y apertura angular de 90°. La
rotacion mas corta del gantry es de 0,33 seg y cada tubo
puede operar de forma independiente respecto al kV y mA,
permitiendo adquirir datos con energia dual (un tubo dis-

158 M. Bret Zurita, L. Deiros Bronte

parando a 80 kV y el otro a 140 kV). Esto disminuye sus-
tancialmente la dosis de radiacion utilizada pudiendo llegar
a ser menor de 1 mSv en adultos delgados!!).

Principios basicos del TCMD en el estudio del corazon

- Proceso de adquisicion del examen (scan). El proceso de
adquisicion (scan) consiste en un movimiento constan-
te de la mesa, mientras el gantry rota continuamente y
emite rayos-X. Hay una atenuacion de los rayos-X por
los diferentes tejidos segtin su densidad y esto es lo que
reciben los detectores. La imagen final consiste en un
mapa de atenuacién donde cada pixel tiene un valor que
depende del componente de cada tejido. Los datos pro-
cesados se almacenan casi en tiempo real mediante al-
goritmos de interpolacion y técnicas de reconstruccion
que precisan de equipamiento técnico y ordenadores so-
fisticados.

- Reconstruccion de la imagen de un estudio TC car-
diaco. Existen dos técnicas de reconstruccion de la ima-
gen con sincronismo cardiaco: el prospectivo (ECG-trig-
gered) o el retrospectivo (ECG-gated). En el método
prospectivo el examen se realiza en una ventana de tiem-
po predeterminada del ciclo cardiaco, habitualmente
durante la didstole. Esta ventana temporal se puede de-
finir en milisegundos (mseg) a partir de la onda R del
ECG o como un porcentaje del ciclo cardiaco. En el mé-
todo retrospectivo, el examen se lleva a cabo median-
te una hélice continua durante una unica apnea. Simul-
taneamente se realiza un registro electrocardiografico
(ECG) necesario para reconstruir posteriormente las
imagenes. La frecuencia cardiaca es crucial, porque a
mayor frecuencia cardiaca, menor n° de segmentos dis-
ponibles para la reconstruccion de la imagen. Es im-
prescindible una frecuencia en torno a 60 Ipm para ob-
tener mayor resolucién temporal. Una frecuencia car-
diaca cambiante durante la adquisicion es un factor li-
mitante. La adquisicion de datos continua da lugar a
una elevada dosis de radiacion, mayor que en el méto-
do prospectivo. Sin embargo, se obtiene una resolucion
espacial 6ptima y se puede calcular la funcién ventricu-
lar®) (Fig, 4).

- Resolucion temporal. Intervalo de tiempo en el que se
realiza cada adquisicion de datos y es importante por-
que el corazon estd en continuo movimiento. En los equi-
pos de 64 detectores el tiempo de rotacion esta entre
330-400 mesg, lo que es mucho para obtener un plano
axial completo del corazén sin artefactos de movimien-
to. Las herramientas disponibles para reducir este tiem-
po incluyen: 1) Adquisicién “Half-scan” (reduce el tiem-
po a 165-200 mseg). 2) “Segmented reconstruction”, re-
duciendo el tiempo de scan a un valor minimo impres-
cindible para obtener imdgenes del corazdn sin movi-
miento (50 mseg).

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Se ha conseguido disminuir la resolucion temporal a 58
ms con equipos de 320 detectores, permitiendo hacer un
estudio prospectivo con tres latidos cardiacos en fase sis-
tolica (menor movimiento ventricular a esa velocidad).

- Resolucion espacial. Capacidad de distinguir entre dos
puntos adyacentes (distancia 2D). En el caso de la téc-
nica volumétrica (3D), este término debe referirse tanto
para el eje axial (in-plane, eje XY) como para el longi-
tudinal (eje Z). En la préctica, en el eje axial se expresa
como tamano de pixel de la imagen. Cuando se inte-
gra el eje Z se denomina entonces voxel, que es de ta-
mafo isotropico (Fig. 5).

Radiacion

Actualmente, la TCMD alcanza cerca del 50% de la
dosis colectiva total de radiacion de origen diagndstico
en medicina en algunos paises de la Unién Europea (Brix
2003, Brugmans 2002, Hart 2004). Esto conduce a la ne-
cesidad de tomar medidas para optimizar el uso de TCMD
y conseguir una proteccion eficaz de los pacientes. La
legislacion europea pide a los estados miembros que se
preste especial atencion a la proteccion radioldgica en
TCMD vy en radiologia pediatrica [CEC1997]. Existe un
pequeiio pero no negligible riesgo de oncogénesis a lo lar-
go de la vida del nifio (paciente). Por lo tanto, cada me-
dida debe tomarse para reducir meticulosamente la expo-
sicion a la radiacion: 1) La angio-TC o cardio-TC debe
realizarse solamente si tiene una indicacion clara. 2) La
exploracion debe consistir en un unico barrido del térax
(angio-TC) o del corazén (cardio-TC). 3) El voltaje del
tubo debe reducirse a 80-100 kVp reduciendo la corrien-
te del tubo a la dosis minima necesaria para cada peso y
paciente. 4) Si es posible, el pitch deberia incrementarse
en los casos con frecuencias altas y utilizar todas las téc-
nicas disponibles para reducir la dosis (gating prospecti-
Vo).
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FIGURA 4. Paciente de 8 afios de
edad, con diagnéstico de D-TGA e
intervenido con técnica switch en pe-
riodo neonatal. A) Vision craneal
con seccion transversal de aorta.
Imagen tipica de una correccion de
D-TGA con técnica de switch arte-
rial (Jatene) y maniobra de Lecomp-
te, con arterias pulmonares abrazan-
do la aorta ascendente. Estenosis de
las arterias pulmonares en su origen,
més llamativo en la arteria pulmo-
nar derecha (*). B) Reconstruccion
volumétrica VR-3D, visin postero-
lateral derecha. Origen conjunto de
las arterias coronarias, con arteria
circunfleja retroaértica (flechas).

FIGURA 5. A) Recién nacido diagnosticado de atresia pulmonar
con CIV. B) Paciente de 13 dias de vida, mismo diagndstico. Estd
claro que en el estudio de RM de este RN con AP y CIV se ven
perfectamente las ramas pulmonares y colaterales (flechas), pero
la resolucién es mucho mejor en B, estudio de angio-TC con la
misma patologia. La definicién de los pequefios vasos colaterales
es mucho mejor mediante TC.

Dosis de radiacion durante un TC

Globalmente, el TC coronario expone a los pacientes
(adulto) a altas dosis de radiacion, en un rango entre 7-13
mSv con los procedimientos y equipos de 64 detectores(17:18)-

Técnicas para limitar la exposicion a la radiacion de

coronario-TC

1. Ajustar al miximo el campo de vision (FOV).

2. Disminuir el Kv.

3. Modulacion de dosis. Reduccion proporcional segin
el peso y tamario del paciente de forma automatica, con
el fin de reducir corte a corte y en cada momento los mi-
liamperios (mA) emitidos. Esta técnica disminuye los ra-
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yos-X innecesarios hasta en un 30-40%. Ademds, en pa-
cientes delgados, el radidlogo puede reducir la dosis de
forma manual disminuyendo los kilovoltios (kV).

4. “Step and shot”. Limita la exposicion de rayos-X exclu-
sivamente a la fase telediastdlica, mediante el sincronis-
mo prospectivo. Asi se consigue reducir la dosis hasta
en un 80%. La principal limitacion es que excluye la ad-
quisicion espiral y pueden aparecer artefactos de super-
posicion o solapamiento.

5. “ECG modulation”. Realiza una adquisicion espiral y
emision continua de rayos-X con sincronismo prospec-
tivo pero a mucha menor dosis durante el ciclo cardia-
co (solo al 4% de la emision estandar diagnostica) y la
aumenta durante la teledidstole, evitando los artefactos
de solapamiento en cada corte grueso. Se estima una dis-
minucion de la dosis de hasta el 50-60%/1%20),

Efectos de la radiacion

El dafo inducido por la radiacion ionizante puede lle-
var a desarrollar cancer. A pesar de que este es un hecho co-
nocido, no existe una relacion causa-efecto definida y con-
sistente sobre la incidencia exacta de tumores debidos a la
exposicion a radiacion con fines diagnésticos. De hecho, la
baja cantidad de rayos-X utilizados con este fin no tiene un
efecto inmediato en los tejidos humanos. El dafo directo,
sin embargo, se puede documentar de forma precisa en la
radiacion terapéutica (radioterapia), en las bombas nucle-
ares (Hiroshima y Nagasaki) y en el curso de accidentes nu-
cleares como el de Chernobyl. En estos casos, el efecto in-
mediato o retardado de la radiacion ionizante se puede de-
finir con precision, con 6rganos mds radiosensibles (mayor
metabolismo y alto recambio celular). El uso de radiacion
ionizante con fines diagndsticos tiene por tanto, un efecto
hipotético y no se puede evaluar de forma inmediata.

Exposicion a los rayos-X y la edad del paciente

El dafio causado por los rayos-X estd directamente re-
lacionado con la edad del paciente. En los nifios, la radio
sensibilidad de los drganos en crecimiento y el hecho de que
la exposicion ocurre antes de que alcance la vida adulta ha-
cen mucho mas estrecha la relacion causa-efecto. Los radio-
logos y cardidlogos pedidtricos son totalmente conscientes
de este problema y por tanto deben intentar utilizar técnicas
diagnosticas alternativas: ecocardiografia y resonancia mag-
nética (RM). En el estudio cardioldgico, la radiacion estd li-
mitada al drea cardiaca y, por tanto, limitada a una peque-
fia porcion de tejido pulmonar subyacente, al corazon y, en
mujeres, al tejido mamario. Se puede disminuir la dosis de
radiacion del tejido mamario con protectores de bismuto
(hasta en un 30%), que son medianamente radiopacos?2-22),
Aunque las dosis de radiacion de los nuevos protocolos con-
tintian disminuyendo, es muy importante cefiirse a una evi-
dencia cientifica que justifique el uso de esta técnica?324),
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ALARA (As Low as Reasonably Achievable)

El objetivo del concepto ALARA es proporcionar el ma-
ximo beneficio diagndstico o terapéutico (segin qué técni-
ca sea) utilizando la menor dosis de radiacion posible. En
este sentido, el TCMD vy las diferentes técnicas diagndsticas
pueden ayudar a disminuir las dosis de radiacion en las
salas de hemodinamica, disminuyendo los cateterismos diag-
nosticos y reduciendo el tiempo de los procedimientos tera-
péuticos, al haberse establecido previamente la anatomia
y planteamiento a realizar!22%, Como en la angio-TC y el
cardio-TC sincronizado estan aumentando en la poblacion
pediatrica, es imperativo el conocimiento de la dosis de
radiacion('7),

Contraste yodado en cardio-TC

El realce de los vasos debe ser lo més alto posible para
valorar la luz del vaso y su permeabilidad. Pueden hacer va-
riar el realce final del vaso el peso del paciente, la funcion
cardiaca, la concentracion y densidad del contraste, veloci-
dad de inyeccion y el lavado salino posterior. Hay dispo-
nibles diferentes tipos, marcas y concentraciones de contras-
te yodado hidrosoluble. Se recomienda en los estudios de
cardiopatias congénitas utilizar contraste monomérico no
iénico de baja osmolaridad, de 300 mgl/ml, a una dosis de
1,5-2 ml/kg de peso.

Hay que asegurarse de que la funcion renal del pacien-
te es normal para evitar producir nefropatia inducida por
el contraste (CIN). Pueden existir reacciones alérgicas al
contraste (al yodo), aunque en los nifios son raras. Se ha
descrito un aumento de su incidencia con la edad, siendo la
gran mayoria de las reacciones leves o moderadas. Se desa-
conseja el uso de gadolinio para estudiar las arterias coro-
narias mediante TC?32%),

RESONANCIA MAGNETICA CARDIOVASCULAR
EN CC

La RM ha evolucionado en la dltima década hasta con-
vertirse en una de las modalidades de diagndstico por ima-
gen mds atractivas para el estudio de las CC. Tiene un buen
balance de alta resolucion espacial, temporal y de contras-
te, pudiendo obtener imagenes en cualquier orientacion es-
pacial, ademds no utiliza radiacion ionizante y no sufre li-
mitaciones de ventana «acustica». Es una técnica segura,
exacta y reproducible y proporciona informacion tanto ana-
tomica como funcional. Sus principales limitaciones son el
elevado coste y menor disponibilidad. En RM se usa ga-
dolinio (Gd) como agente de contraste (mucho menos aler-
génico y nefrotoxico que el contraste yodado), aunque exis-
te una minima asociacion de los medios de contraste de Gd
con la fibrosis sistémica nefrogénica (FSN)@27:28),

La resonancia magnética cardiaca (RMC) de los pacien-
tes pediatricos, al igual que las otras técnicas, incluye un set
tinico de dificultades técnicas no habituales en los adultos.
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FIGURA 6. A) Paciente de 2 dias de vida con sospecha ecocardio-
gréfica de interrupcion de arco adrtico. Angio-TC con reconstruc-
cién volumétrica 3D, que pone de manifiesto la marcada esteno-
sis larga del arco adrtico distal (tipo B) (flechas), con continuacion
de la aorta descendente a través del ductus arterioso (*). B) Pa-
ciente de 16 meses. Angio-RM de control postquirtrgico de tu-
bo extra anatémico para correccién de la interrupcion de arco
tipo B (*).

Las estructuras anatomicas son mucho mas pequefas y pre-
cisan una mayor resolucion espacial, las frecuencias cardi-
acas son mds altas, por lo que se precisa mayor resolucion
temporal y los pacientes pueden estar sedados o no colabo-
ran, con lo que las secuencias en respiracion suspendida
(breath-hold) no sirven®®®. No obstante, las constantes me-
joras en el hardware, software y técnicas de imagen la con-
vierten en la técnica de uso mas amplio en pediatria (des-
pués de la ecografia) (Fig. 6).

Las pequefias antenas colocadas directamente sobre el
torax y debajo de la espalda de un nifio pueden mejorar sig-
nificativamente la relacion sefial/ruido pero, a menudo se
requiere utilizar antenas de adulto dedicadas a otra parte
del cuerpo. Las antenas multielemento (32 canales) permi-
ten utilizar técnicas de adquisicion en paralelo con factores
de aceleracion mucho mds altos. El contraste y la diferen-
ciacion entre los vasos sanguineos y las paredes cardiacas
se consiguen con dos técnicas principales: las secuencias en
sangre negra (spin echo con potenciacion T1, T2 y DP) y
las de sangre blanca (GRE, efecto “time of flight”). En las
primeras se elimina la sefial de la sangre en movimiento y
en las 2% se realza, haciendo mas oscuros los tejidos de al-
rededor (Fig. 7). La angio-RM (ARM) es una alternativa a
estos dos tipos de secuencias que no depende del flujo san-
guineo. Se obtienen imagenes del mapa vascular tras la ad-
ministracion de Gd. en diferentes fases segtn el tiempo que
pase desde la inyeccion de contraste (fase arterial, venosa
precoz o tardia). La angiografia coronaria por RM (ARM
coronaria) ha demostrado ser una técnica muy dificil y un
reto anadido por el pequefio tamafio de las arterias corona-
rias en la poblacion pedidtrica, ademas del movimiento res-
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FIGURA 7. Las imagenes de CRM, sangre blanca, nos confirman
el situs abdominal y tordcico inverso, higado a la izquierda (H),
estomago (E) y bazo (B) a la derecha. También la dextrocardia (C)
y dextrodpex, arco adrtico derecho (Ao), cava superior (VCS) e
inferior (VCI) a la derecha.

piratorio y cardiaco. La técnica mas utilizada actualmente
es una secuencia sangre blanca ECG-3D-SSFP, con adquisi-
cion de datos en mesodidstole. Mientras que la ARM coro-
naria todavia esta en fase de desarrollo y precisa muchas
mejoras, en la prictica diaria es ya util para detectar ano-
malias coronarias de origen, asi como para ver aneuris-
mas en la enfermedad de Kawasaki de la 1* porcion de los
troncos coronarios.

Novedades técnicas

- Sincronizacion cardiaca. Los estudios de CRM deben
adquirirse de forma sincronizada con el ciclo cardiaco.
Los sistemas de sincronizacion electrocardiografica ge-
neralmente detectan la onda R, pero una onda T picu-
da, QRS largos o arritmias, pueden dificultar esta detec-
cion, haciendo imposible la realizacion del estudio con
sincronismo. Los nuevos equipos disponen de un siste-
ma de deteccion de vectocardiograma de la onda R, uti-
lizando la diferencia de la orientacion 3D del QRS, lo
que reduce las otras ondas que simulan una onda R y
permite realizar mejor y mds rapidamente el estudio.

- Sincronizacion respiratoria. En los pacientes que cola-
boran, las secuencias en breath hold evitan los artefac-
tos respiratorios con secuencias muy cortas, pero en ni-
fios pequetios sedados esto es imposible a menos que
se intube e interrumpa el respirador durante la adqui-
sicion de la imagen. Existen secuencias que utilizan una
medida del movimiento diafragmatico (navigator beam)
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para sincronizar la adquisicién de la imagen con alta re-
solucion.

Real time MRI. Sincronizacion cardiopulmonar que ha-
ce mds rapidos los estudios obteniendo imdagenes car-
diacas en movimiento en tiempo real. Ademds de su uso
cotidiano (localizador en tiempo real, pacientes en ma-
la situacion clinica o inestables...), también se utiliza en
intervencionismo para guiar catéteres, colocacion de dis-
positivos intracavitarios (Amplatzer, coils...), monito-
rizar cambios de flujo vascular no periédicos de forma
rapida y en pacientes con ciclos cardio-respiratorios irre-
gulares©0),

Métodos de visualizacion. La RM produce paquetes
de datos en 3 y 4 dimensiones, que se pueden visualizar
gracias a multiples técnicas informaticas, mas faciles de
entender para el clinico que los habituales cortes to-
mograficos. Las proyecciones MIP, reconstrucciones
de superficie o de volumen rendering (VR) por todos co-
nocidos, son parte habitual de un estudio de RMC. Las
imdgenes 4D pueden simular cintas de angiogramas pro-
yectados mediante contraste de rayos-X, se adquieren
facilmente a partir de paquetes de datos multifasicos,
dando lugar a un tiempo real manipulado. Otros méto-
dos usan repeticiones de imagenes secuenciales disponi-
bles en los formatos de cine en movimiento.

Analisis funcional. En CC esto es también un reto, pues-
to que tenemos cavidades ventriculares deformadas, di-
latadas o con cavidades rudimentarias o univentricula-
res y con anomalias de compactacion que dificultan el
uso de métodos de andlisis automaticos. Ademas suele
ser el VD el de mayor interés para calcular la funcion,
todos ellos dificiles de evaluar por ecografia®) (Fig. 8).
Funcion miocardica regional. Se utilizan tres métodos
para el analisis regional detallado: el tagging tisular, co-
dificacion de fase (velocity encoding) y la difusion. En
el tagging, se realizan marcajes miocardicos en didsto-
le (rejilla o bandas paralelas) con pulsos de radiofrecuen-
cia que se deforman durante el ciclo cardiaco. El anéli-
sis cuantitativo de esta deformidad o curvadura da una
informacion precisa de la contraccion de ese miocar-
dio (regional strains). Actualmente es un método auto-
matizado, permitiendo realizar mapas de strain regional
ventricular(?,

Analisis cuantitativo de flujo. Las secuencias de contras-
te de fase (phase contrast o velocity encoding), detectan
los protones en movimiento del lecho vascular que esta-
mos estudiando. Estos protones cambian de precesion
de forma proporcional a su velocidad de movimiento y
esto se detecta mediante una sefial que se traduce en imé-
genes de fase. En estas imagenes, el valor de cada pixel
representa el cambio de fase en relacion al tejido esta-
cionario y pueden cuantificarse. Asi podremos medir
el volumen de flujo, flujo pulmonar (Qp) y sistémico
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FIGURA 8. A) Secuencia en modo cine, proyeccion eje corto pa-
ra calculo de funcién ventricular. B) Secuencia de contraste de
fase para estudio de flujo. ROI en arteria pulmonar, resultando en
una grafica de flujo/tiempo y anélisis detallado de los valores di-
namicos: velocidad mdxima, minima, media, flujo anterdgrado,
retrogrado, fraccion de regurgitacion, etc.

(Qs), relacion Qp/Qs, fraccion de regurgitacion valvu-
lar, velocidades pico en zonas estendticas, distribucion
vascular pulmonar, funcién diastdlica. Puede haber erro-
res de deteccion o de cdlculo en vasos o jets muy peque-
fios y pacientes con dificultad de permanecer en apnea.
Se estan empezando a utilizar nuevas técnicas de valo-
racion de flujo espectral en tiempo real y mapas de co-
lor de flujo vascular, aunque de momento sélo en cen-
tros especializados® (Fig. 8). Spin tagging MRI veloci-
metry. Es otro método de cuantificar el flujo por RM,
creando bandas de saturacion perpendiculares a la di-
reccion del flujo (spatial modulation of magnetization
[SPAMM]). Se mide el desplazamiento de la saturacion
de estas bandas y se infiere la velocidad de flujo. Esto es
util en vasos grandes, con flujo laminar. Actualmente se
utilizan algoritmos de dptica de flujo derivados de apli-
caciones vistas en modelos mecanicos capaces de extra-
polar los campos de velocidad de forma automatica®®4.
La técnica de difusion tisular permite medir la orienta-
cion de las fibras miocérdicas (longitudinal, radial, cir-
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cunferencial) y determinar su arquitectura. Esta técnica,
utilizada ampliamente en estudios neuroldgicos, esta en
auge en el estudio cardiaco, pudiendo determinar alte-
raciones de la arquitectura de las fibras miocardicas, tan
frecuentes en las CCP0).

- Oximetria de la sangre por RM (BOLD). Se ha mos-
trado que existe una buena correlacion entre la sefal T2
de la sangre y la saturacion de oxigeno. Con las secuen-
cias rapidas potenciadas en T2 que se utilizan actual-
mente es posible hacer una determinacion cuantitativa
T2 desde el punto de vista practico, lo cual es muy atil
en la poblacion de pacientes con CCPY),

Contraste intravenoso

El Gd es un contraste ampliamente utilizado, muy segu-
roy con una tasa de efectos secundarios muy baja. En neo-
natos y lactantes pequenos, parece prudente evitar el gado-
linio en la medida de lo posible dada la inmadurez renal
transitoria de las primeras semanas de vida.

En el afio 2000 se publico la primera serie de pacientes
con fibrosis sistémica nefrogénica (FSN), pero no es hasta
2006 cuando se descubre su relacion con el contraste basa-
do en gadolinio (Gd). La FSN se ha referido en todos los
grupos de edad, con mayor frecuencia en adultos de edad
media y con alteracion de la funcion renal. No se ha demos-
trado un incremento del riesgo en la edad pedidtrica ni se
ha informado de ningtin caso en nifilos menores de 8 afios.
En general, se recomienda cribar a la poblacion de riesgo
(insuficiencia renal con filtracion glomerular < 30 ml/min/
1,73m2) en el ambito clinico y estimar el riesgo/beneficio en
los pacientes con insuficiencia renal a los que se piense ad-
ministrar el contraste®?,

Direcciones futuras

Los equipos de 3Teslas (3T) con imanes de total body
estdn empezando a ampliar su campo de indicaciones. Es-
tos campos magnéticos ofrecen una gran relacion sefial/rui-
do (S/R), pudiendo ser util en los estudios pedidtricos. Las
secuencias habituales en RM cardiaca se benefician de la
elevada S/R del 3T. Sin embargo, las alteraciones locales de
susceptibilidad en los gradientes, inhomogeneidades de ra-
diofrecuencia (RF) y mayores intensidades de RF de estos
equipos, con alto poder de depésito de RF limitan el factor
SAR (specific absorption rate), por lo que también limitan
su uso. Actualmente se estan empezando a realizar estudios
de RM cerebral en equipos de 7T en centros de investiga-
cion y desarrollo tecnoldgico y no es de extrafiar que poda-
mos verlo aplicado en la practica clinica diaria en un futu-
r0(36,37).

Marcapasos RM compatibles. Hasta hace poco, los mar-
capasos y desfibriladores cardiacos se consideraban una con-
traindicacion absoluta para la realizacion de RM. Pero, de-
bido al gran incremento de implantacion de estos dispositi-
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vos, esta restriccion esta siendo revisada. Un campo mag-
nético potente con pulsos de RF interacciona con los elec-
trodos del marcapasos o desfibrilador, actuando como an-
tenas receptoras que alteran su funcién. Se han descrito com-
plicaciones de estos dispositivos (ritmos auriculares rapi-
dos, ventriculares rapidos, fibrilacion ventricular, despro-
gramacion, movimiento del dispositivo, potencial dafio tér-
mico que impida la recaptura...) y hasta incluso en algin
caso fallecimiento del paciente con marcapasos o desfibri-
lador al que se realiz6 RM sin monitorizacion. Por tanto,
se trata de una contraindicacion absoluta para realizar RM.
No obstante, a medida que los dispositivos han ido dismi-
nuyendo de tamafio también se han ido implementando con
menos componentes ferromagnéticos y se han protegido los
dispositivos de posibles campos magnéticos externos, no s6-
lo de la RM (sensores de seguridad, aeropuertos...). En es-
tos casos y en algunos especialmente, se ha reconsiderado
la posibilidad de realizar un estudio de RM en campos de
1,5 T, con secuencias modificadas y supervisando al pacien-
te por personal entrenado. A pesar de estas opciones, la ma-
yoria de los dispositivos todavia estan contraindicados. Has-
ta ahora, hay muy poco escrito referente a la realizacion de
estudios de RM en portadores de marcapasos o desfibrila-
dor en campos de 3T(28:38),

GUIAS CLINICAS DE DIAGNOSTICO EN CC

La mayoria de los pacientes se diagnostican adecuada-
mente mediante ecocardiografia. La RMC debe reservarse
para completar esta prueba en cuestiones que afecten al ma-
nejo del paciente. Todas las peticiones de RM o TC cardia-
cos deberian ser revisadas por un supervisor médico cono-
cedor de las indicaciones de cada técnica. La coronario-RM
no puede todavia reemplazar al TCMD para estudiar el dr-
bol coronario, pudiendo competir con ella en la enferme-
dad de Kawasaki y en tronco proximal. Es necesario que
haya una legislacion nacional e internacional y unas guias
que justifiquen el uso de la TCMD vy optimicen la practica
diaria, debido a la creciente ampliacién de indicaciones. Las
guias redactadas en 1999 por la Comision Europea (Euro-
pean Commission, ISBN 92-828-7478-8) han quedado por
tanto, obsoletas.

CTMD y TC coronario

En algunos paises el score calcium y el TC cardiaco se
consideran técnicas en investigacion. Se requiere realizar
el estudio en equipos de al menos 64 detectores. Deberia re-
considerarse su uso en pacientes < de 40 afios para evitar
exposicion a radiacion ionizante. La dosis de radiacién no
deberia de sobrepasar un maximo de 12 mSv de dosis efec-
tiva (adultos). Las principales indicaciones para realizar una
TC-MD en pacientes con CC incluyen: valoracion de ano-
malias coronarias, pacientes portadores de marcapasos,
claustrofobia, dispositivos metalicos (cables de marcapasos
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temporal, stents intravasculares, tubos protésicos, etc.), si-
tuacion clinica muy grave y de dificil control, postopera-
torio inmediato y necesidad de valoracion de la via aérea
o parénquima pulmonar (anillos vasculares e hipertension
pulmonar).

Indicaciones de RMC en CC

En CC, previo a estudios invasivos: T. Fallot, DAP,
coartacion de aorta, CIA, CIV, atresia pulmonar con CIV,
TGA, DSVD, S. heterotaxia, arterias pulmonares o corona-
rias anoémalas. Estudio de raiz aértica con vélvula bicuspi-
de y CC. El ecocardiograma es la técnica diagnostica inicial
en el derrame pericardico o taponamiento cardiaco. Pero la
RMC ayuda en el diagnéstico de patologia pericardica no
visualizada con otras técnicas. Las guias ACC/AHA 2008
y 2010 para el manejo de pacientes adultos con CC reco-
miendan la RM cardiaca en estenosis pulmonar, valoracion
de grandes arterias y venas en intervenidos con parches au-
riculares (Class I, Level of Evidence: B), en la coartacion de
aorta y controles evolutivos, sceening inicial de anomalias
coronarias congénitas y fistulas arteriovenosas, sospecha de
hipertension pulmonar, tetralogia de Fallot, TGA (Class I,
Level of Evidence: C) y en la evaluacion hemodindmica de
los pacientes con switch arterial (Class Ila, Level of Eviden-
ce: C). Ademis, estd indicado realizar RM en caso de ha-
llazgos ecocardiograficos inciertos®-#) (Tabla 1).

TECNICAS HIBRIDAS

La combinacion de secuencias en tiempo real junto con
cateterismos intervencionistas guiados por RM muestra un
importante potencial y un avance obvio en el manejo ruti-
nario de los pacientes pediatricos con CC. La RM evita la
radiacion ionizante del paciente y del personal de la sala,
ofrece un elevado contraste tisular, capacidad de valorar
la velocidad y flujo sanguineo y la perfusion/viabilidad ti-
sular durante el procedimiento. Las aplicaciones clinicas de
este campo en rdpido crecimiento van a ir apareciendo tal
como se vayan desarrollando y se apruebe el uso de los ca-
téteres, guias e instrumental de intervencionismo para el uso
clinico®, Otras innovaciones incorporan el uso mixto de
RX y de RM en un tnico equipo (CBXMR system), com-
puesto por un detector flat panel incorporado en un gantry
rotacional localizado junto a un iman de 1,5T“). Reciente-
mente se estd empezando a integrar en pequefos animales
prototipos de PET con RM (PET/MRI) que proporcionan
sets de datos isocronos de morfologia, funcion y evaluacion
del metabolismo cardiacos a partir de la adquisicién simul-
tanea de estas dos técnicas*4).

CONCLUSION

El desarrollo tecnoldgico de la ecocardiografia, la TCMD
y la RM, es muy rdpido y continuo. La modalidad ideal
de diagnostico por imagen en CC deberia permitir evaluar
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TABLA 1. Resumen de las indicaciones globales de TC y RM
cardiovascular.

TCMD RM

- Mayor caracterizacion
funcional

- Seguimiento de las
cardiopatias congénitas

- No disponible en la urgencia

- Gd / insuficiencia renal

- Claustrofobia, metales o
marcapasos

- Mayor rapidez

- Mayor disponibilidad

- Pacientes inestables con
sospecha de patologia aguda

- Menos artefactos metélicos

Radiacion Agudos Seguimiento | Marcapasos

no solo la circulacion pulmonar y las camaras cardiacas de-
rechas, sino también las venas, la aorta, el corazon izquier-
do y, a ser posible, la ventilacion pulmonar. Seria deseable
que proporcionara una alta resolucion en los detalles ana-
tomicos, junto con informacion funcional, por ejemplo so-
bre los patrones de flujo sanguineo o los cambios dindmi-
cos durante el ciclo cardiaco. Deberia ser una técnica exac-
ta, reproducible, ampliamente disponible, no invasiva y de
bajo coste. Lamentablemente, ninguna de las modalidades
existentes cumple todas estas exigencias, y todas ellas tie-
nen puntos fuertes y limitaciones especificas. Creemos que
la pregunta que debemos hacernos no es cudl es la técnica
mejor para la imagen o para el analisis funcional. Lo que
deberiamos preguntarnos es cudl es la mejor técnica no in-
vasiva que nos pueda proporcionar los mayores beneficios
en una situacion clinica concreta. En nuestra experiencia,
los pacientes con CC se beneficiardn mds de una estrategia
de imagen conjunta que utilice de forma extensiva tanto
la ecocardiografia como la RM, apoyandonos en el TC si
fuese necesario y no aferrarnos a una unica técnica diagnds-
tica.
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RESUMEN

En la hipertension pulmonar (HTP) en el nifio podemos
encontrar practicamente cualquiera de las etiologias de la
clasificacion de la OMS y patologias especificas de la edad
pedidtrica, como la hipertension pulmonar persistente del
recién nacido, o la asociada a enfermedades metabdlicas,
aunque sin duda el grupo mds numeroso lo constituye el de
la hipertension pulmonar asociada a cardiopatia congéni-
ta. Carecemos de clasificaciones, documentos de consenso
y protocolos diagndsticos y terapéuticos especificos para la
HTP pediatrica, a la que por defecto se aplican los proto-
colos creados para la enfermedad del adulto. Sin embar-
go, en los tltimos afios, se ha puesto de manifiesto que el
espectro de la HTP en el nifio es mucho mds complejo y he-
terogéneo que en el adulto, siendo muy frecuentes los casos
con etiologias multifactoriales y la frecuente asociacion de
sindromes polimalformativos o cromosomopatias en los en-
fermos pediatricos con HTP. La publicacion de registros de
HTP pediatrica, como el de Suiza, Reino Unido, Holanda
o Francia ha aportado informacién sobre la epidemiologia
de esta enfermedad en los nifios, con prevalencias para la
HTP idiopatica en torno a 3,7 casos/millon de habitantes
(similares a las reportadas en los adultos). La forma mds
frecuente de HTP en el nifio es la asociada a cardiopatia
congénita (tanto reparada como no reparada), que supone
mas del 50% de todas las series. También se han publicado
interesantes revisiones sobre el diagnostico, sobre los va-
lores normales para el test de los 6 minutos en nifios, y mar-
cadores biologicos como el ac. drico o el BNP, que han fa-
cilitado la estratificacion del riesgo de los pacientes pedia-
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tricos con HTP. Se revisan los distintos protocolos de trata-
miento de la hipertension arterial en el nifio.

Palabras clave: Hipertension arterial pediatrica; Cardiopatia
congénita; Sindromes malformativos; Cromosomopatias.

ABSTRACT

In pulmonary hypertension (PHT) in the child, we may
find almost any one of the etiologies of the WHO classifica-
tion and specific conditions of the pediatric age, such as per-
sistent pulmonary hypertension of the newborn, or that as-
sociated to metabolic diseases, although undoubtedly the most
numerous group is made up of those with pulmonary hyper-
tension associated to congenital heart disease. We lack clas-
sifications, consensus documents, and diagnostic and thera-
peutic protocols specific for pediatric PHT, for which, the
protocols created for the disease of the adults are applied.
However, in recent years, it has become manifest that the spec-
trum of the PHT in the child is much more complex and het-
erogeneous than in the adult, cases with multifactorial etiolo-
gies are common in the pediatric pulmonary hypertension,
and also the association of multiple congenital malformation
syndromes or chromosomopathies in the pediatric patients
with PHT. The publication of registries of pediatric PHT, as
that of Switzerland, the United Kingdom, Holland, or France,
have provided information on the epidemiology of this dis-
ease in children, with prevalences for idiopathic PHT at ap-
proximately 3.7 cases/million inhabitants (similar to those re-
ported in the adult). The most frequent form of PHT in the
child is that associated with congenital heart disease (both re-
paired and not repaired), that accounts for more than 50%
of all the series. Interesting reviews have also been published
on the diagnosis, on the normal values for the 6-minute test
in children, and biological markers such as that of uric acid
or BNP, that have facilitated the stratification of risk of the
pediatric patients with PHT. The different arterial hyperten-
sion treatment protocols in the child are reviewed.
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Key words: Pediatric arterial hypertension; Congenital heart
disease; Malformation syndromes; Chromosomopathies.

EPIDEMIOLOGIA, CLASIFICACIONES Y
ETIOLOGIAS DE HTP EN LA EDAD PEDIATRICA

El espectro de la hipertension pulmonar (HTP) en el
nino es variado y complejo: podemos encontrar practica-
mente cualquiera de las etiologias de la clasificacion de la
OMS (recientemente modificada en la reunion de exper-
tos de Dana Point!!%, Tabla 1) y patologias especificas
de la edad pedidtrica, como la hipertension pulmonar per-
sistente del recién nacido, o la asociada a enfermedades
metabdlicas, aunque sin duda el grupo mas numeroso lo
constituye el de la hipertension pulmonar asociada a car-
diopatia congénita.

Como las propias Guias Americanas'? reconocen, care-
cemos de clasificaciones, documentos de consenso y proto-
colos diagndsticos y terapéuticos especificos para la HTP
pediatrica, a la que por defecto se aplican los protocolos
creados para la enfermedad del adulto®®. Sin embargo, en
los ultimos afios, y muy especialmente durante el 2009 y
2010, ha comenzado la publicacién de trabajos y series
sobre HTP pedidtrica, que han puesto de manifiesto que
el espectro de la HTP en el nifio es mucho mas complejo y
heterogéneo que en el adulto, siendo muy frecuentes los ca-
sos con etiologias multifactoriales y la frecuente asocia-
cion de sindromes polimalformativos o cromosomopatias
en los enfermos pediatricos con HTP.

La publicacion de registros de HTP pediétrica, como
el de Suiza®, Reino Unido'®, Holanda”), o Francia®, ha
aportado informacion sobre la epidemiologia de esta enfer-
medad en los nifios, con prevalencias para la HTP idiopa-
tica en torno a 3,7 casos/millon de habitantes (similares a
las reportadas en los adultos). En lo que coinciden todos
ellos es en que la forma mas frecuente de HTP en el nifio es
la asociada a cardiopatia congénita (tanto reparada como
no reparada), que supone mas del 50% de todas las series;
también se pone de manifiesto la relativa frecuencia de etio-
logias multifactoriales y la frecuente asociacion de sindro-
mes polimalformativos o cromosomopatias en los enfermos
pedidtricos con HTP.

Asimismo, y a falta de una clasificacion especifica de
la HTP pediatrica, se han publicado propuestas para la me-
jora de la clasificacion de la HTP asociada a la cardiopa-
tia congénita®!%, que ilustran claramente la complejidad y
variedad de cuadros clinicos (con muy distinto prondstico
y manejo) que se engloban dentro de la llamada “HTP aso-
ciada a cardiopatia congénita”.

También se han publicado interesantes revisiones so-
bre el diagnostico'!% (incidiendo en la necesidad de equi-
pos multidisciplinares para el estudio de estos pacientes),
sobre los valores normales para el test de los 6 minutos!!4!9)
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TABLA 1. Clasificacion clinica de la hipertension pulmonar
(Dana Point, 2008)

1. Hipertension arterial pulmonar (PAH)
1.1. Idiopatica
1.2. Hereditaria
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1, endoglina (con o sin telangiectasia
hemorragica hereditaria)
1.2.3. Desconocida
1.3. Inducida por drogas y toxinas
1.4. Asociada con:
1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccion por VIH
1.4.3. Hipertension portal
1.4.4. Cardiopatias congénitas
1.4.5. Esquistosomiasis
1.4.6. Anemia hemolitica crénica
1.5. Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido

1. Enfermedad veno-oclusiva pulmonar (PVOD) y/o
hemangiomatosis capilar pulmonar (PCH)

2. Hipertension pulmonar secundaria a enfermedad cardiaca
izquierda

2.1. Disfuncion sistolica

2.2. Disfuncién diastdlica

2.3. Enfermedad valvular

3. Hipertension pulmonar secundaria a enfermedad
pulmonar y/o hipoxia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva cronica

3.2. Enfermedad pulmonar interstitial

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto
obstructivo y restrictivo

3.4. Trastornos ventilatorios del suefio

3.5. Trastornos de hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicion cronica a grandes alturas

3.7. Anomalias del desarrollo.

4.  Hipertension pulmonar tromboembdlica cronica

(CTEPH)

5. Hipertension pulmonar por mecanismos multifactoriales o
poco conocidos

5.1. Trastornos hematoldgicos: sindromes mieloproliferativos,
esplenectomia

5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis
pulmonar de células de Langerhans,
linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis, vasculitis

5.3. Metabolopatias: glucogenosis, enfermedad de Gaucher,
trastornos tiroideos

5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal crénica en dialiss...

en nifios, y marcadores biologicos como el 4c. urico'® o el
BNP1617) que han facilitado la estratificacion del riesgo
de los pacientes pedidtricos con HTP.
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Enf. pulmonar crénica
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de la via aérea
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Rx || E respiratoria > 6 a. Gammagrafia Test 6 Ecografia Estudio suefio Analitica
torax| | Capnografia en < 6 a.| | Ventilacién/Perfusion | | M1utos abdominal (pulsioximetria/ Hemograma, urea,
(< 6 afios, solo c_apnograﬁa/ creatinina, iones
perfusion) polisomnografia) E. hepatica
Descartar SAOS, Serologias HB, HC, HIV
. ; . apneas centrales L . .
Biopsia pulmonar Lactantes/patologia respiratoria . E. tiroidea, autoinmunidad
3 P . Estudio ORL . .
solo si sospecha de: Transito digestivo/phmetria _ . Hipercoagulabilidad
Enf. i cial - Fibrobroncoscopia bolopati
nf. intersticia Descartar RGE/alt. deglucion si sospecha alt. E. metabolopatias
Enf. venooclusiva via aérea Estudio genético HTP
Hemangiomatosis Cariotipo
capilar pulmonar
Displasia alveolo-
capilar
RM/TC
Previo al
cateterismo
[
Cateterismo
Presiones, oximetrias, RVP
Gc (Fick/termodilucion)
HTP: hipertension pulmonar; RGE: reflujo Angiografias
gastroesofdgico; SAOS: sindrome de apnea Test vasorreactividad
obstructiva del suefio; RVP: resistencias Test oclusién si procede
vasculares pulmonares; GC: gasto cardiaco.

FIGURA 1. Algoritmo diagndstico para la hipertension pulmonar pedidtrica. (Modificado de: Mullen P. Crit Care Med 2010;11 (suppl):

$22-526).

PECULIARIDADES DE LOS ESTUDIOS
DIAGNOSTICOS EN EL NINO

En la figura 1 se muestra un esquema del algoritmo diag-
nostico para el estudio del enfermo pedidtrico con HTP. Los
nifios con diagnodstico de sospecha de HTP deben ser envia-
dos, para su valoracion y estudio, a unidades de referencia
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en HTP pedidtrica, con experiencia en el diagndstico y tra-
tamiento de estas patologias.

Electrocardiograma

Exploracion poco sensible y especifica, un ECG nor-
mal no excluye la presencia de HTP. Puede mostrar cre-
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cimiento auricular derecho y ventricular derecho, asi co-
mo desviacion a la derecha del eje del complejo QRS. In-
terés en el seguimiento para la deteccion de arritmias cuan-
do hay dilatacion de cavidades derechas y fallo ventricu-
lar derecho.

Radiografia de torax

La radiografia de torax puede aportar claves muy utiles
tanto para la sospecha (dilatacion del cono pulmonar, dila-
tacion de cavidades derechas, etc.) como para el diagnds-
tico etiol6gico, aunque su sensibilidad diagnostica es baja.

Pulsioximetria

Es una exploracion sencilla y no invasiva que puede pro-
porcionar informacion relevante sobre la etiologia (ej.: cia-
nosis diferencial en ductus en situacion Eisenmenger), asi
como sobre la situacion basal del enfermo y respuesta a los
tratamientos. En la visita inicial debe tomarse siempre sa-
turacion en miembros superiores (mano) e inferiores (pie).
Los estudios de pulsioximetria-capnografia durante el sue-
fio son pruebas no invasivas que permitiran descartar tras-
tornos ventilatorios del suefio como causa de la HTP, ya sea
por obstruccion de la via aérea superior (SAOS) o por ap-
neas centrales.

Ecocardiografia

Todas los parametros descritos para los adultos pueden
aplicarse a los nifios; sin embargo, y aunque la ecocardio-
grafia es una técnica no invasiva y reproducible, el tiempo
del que disponemos para realizarla en el nifio suele ser me-
nor, por su menor (o nula) colaboracion, por lo que selec-
cionamos los mas directos y faciles de obtener. Cuando no
se dispone de una insuficiencia trictispide que podamos cuan-
tificar, la apreciacién de una disposicion andmala del tabi-
que interventricular en sistole (TIV tipo II o 111, Fig. 2), in-
dicara, en ausencia de estenosis pulmonar, hiperpresion en
el VD y la arteria pulmonar; la cuantificacion del indice
de excentricidad sist6lico y diastdlico, el TAPSE, las dimen-
siones del VD y la AD, la velocidad de la insuficiencia pul-
monar (estimacion de la presion pulmonar media,) y la pre-
sencia o no de variaciones respiratorias en el tamario de la
VCI, son otros parametros muy utilizados. En la poblacion
pediatrica, a diferencia de los adultos, el plano subcostal
proporciona imagenes de buena calidad, sobre todo en en-
fermos con patologia respiratoria y mala ventana paraes-
ternal. En la ecocardiografia en el enfermo pediatrico con
HTP, es ademas fundamental excluir defectos cardiacos con-
génitos, no siempre ficilmente visibles (cuando las presio-
nes entre caimaras derechas e izquierdas estan igualadas por
la HTP, el flujo a través de los defectos septales es de baja
velocidad, sin mosaico de color), y pueden pasar desaperci-
bidos defectos como ductus o CIVs musculares multiples de
localizacion apical.
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I. TRICUSPIDE

DISPOSICIONTIV EN Si

""{
Tipo 111

Tipo 11
FIGURA 2. Diagnéstico ecocardiogréfico de HTP.

; ."-r. '
Tipo |

Test de caminar 6 minutos

Puede realizarse a partir de los 4-5 afios, aunque la mo-
tivacion y colaboracion del nifio pueden variar entre dis-
tintos estudios, por lo que los resultados de esta prueba,
aunque utiles, deben interpretarse con cautela en el nifio.
Sin embargo, también puede aportar algunos datos obje-
tivos, como la aparicion de taquicardia inapropiada al es-
fuerzo realizado, o la desaturacion arterial durante la prue-
ba. Los valores de referencia para el test de los 6 minu-
tos en niflos se muestran en la tabla 2. En la valoracion
del grado funcional del paciente pedidtrico, la anamnesis
realizada a los padres sobre las actividades diarias del ni-
0 y los sintomas que aparecen durante ellas son de gran

utilidad.

Pruebas de funcion respiratoria

No pueden realizarse por debajo de los 5-7 afios, por
falta de colaboracion del nifio; la determinacion no invasi-
va de saturacion (pulsioximetria) y la capnografia no in-
vasiva daran informacion sobre la funcion respiratoria en
los nifios de menor edad.

Gammagrafia pulmonar de ventilacion/perfusion

Sélo puede realizarse en nifios mayores de 5-7 afios que
puedan colaborar en la espirometria; en los menores de
esta edad, los hallazgos de la gammagrafia de perfusion se
correlacionan con las imagenes pulmonares obtenidas en la
Rx térax y/o el TC o la RM. En la HTP idiopatica la gam-
magrafia de perfusion puede ser normal, o mostrar defec-
tos periféricos de perfusion pequefios no segmentarios?); en
los pacientes con cardiopatia, asimetrias en la perfusion en-
tre uno y otro pulmon suelen estar relacionadas con
estenosis/hipoplasia de una de las dos arterias pulmonares
(a veces en relacion con parélisis diafragmatica unilateral
tras cirugia cardiaca) o con estenosis de las venas pulmona-
res del lado hipoperfundido.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 2. Valores normales del test de los 6 minutos en nifios (Tomado de ] Pediatr. 2007; 150: 395-9).

Sexo Categoriadeedad n Mediana (rango) 95% rango referencia Media + DS 95% IC
Masculino 3 a $ afios 2 544.3 (318,0-680,6) 319,7-680,6 536,5+95.6  494,1-578,9
6 a 8 afios 66 584,0 (455,0-692,0) 471,0-659,3 5778 56,1  564,0=591,6
9.2 11 afios 57 667,3 (540,2-828,0) 556,2-801,5 6728 61,6  656,5-689,2
12 a 15 afios 80 701,1 (276,1-861,0) 600,7-805,3 697,8 = 74,7 681,2-714,4
16 0 mds afios 55 727,6 (569,0-865,3) 616,9-838,4 725,8 61,2 709,3-742,4
Femenino  3a 5 afios 25 492.4 (352,0-713,3) 364,5-692,7 501,990  464,7-539,1
6 8 afios 46 578,3 (406,0-707,2) 448,8-693,9 57324692  552,7-593,8
9.2 11 afios 62 655,8 (548,0-818,0) 572,0-760,5 661,9 56,7  647,4-676,3
12 a 15 afios 71 657.6 (485,5-785,0) 575,2-746,5 663,0 50,8  651,0-675,0
16 0 mds afios 44 660,9 (557,0-774,3) 571,2-756,2 664,3 + 49,5 649,3-679,3

Ecografia abdominal

En el nifio, una imagen ecografica de un higado sano no
descarta por completo la presencia de hipertension porto-
pulmonar: deben buscarse y descartarse especificamente pa-
tologias malformativas propias de la edad pedidtrica, como
los shunts portocava congénitos, o el cavernoma portal.

Estudios digestivos

En lactantes, o pacientes con patologia respiratoria gra-
ve, y especialmente si existe clinica sugerente de reflujo gas-
troesofagico, se realizard pHmetria y/o transito digestivo al-
to (EED)1",

Técnicas de imagen: resonancia magnética y TC
multicorte

Actualmente, la realizacion de una técnica de imagen
(Rm/TC) dentro del estudio diagndstico del nino con HTP
es una practica habitual en la mayoria de los centros, y de-
be realizarse antes del estudio angiohemodindmico, que ird
mucho mds orientado por la informacion obtenida en la eco-
cardiografia y la TC/RM. La modalidad ideal de diagnosti-
co por imagen en la hipertension pulmonar debe permitir
evaluar no solo la circulacion pulmonar y las cimaras car-
diacas derechas, sino también el corazon izquierdo vy, de ser
posible, el estado del parénquima pulmonar. Seria deseable
que proporcionara una alta resolucion en los detalles ana-
tomicos, junto con informacion funcional, por ejemplo so-
bre los patrones de flujo sanguineo o los cambios dindmi-
cos durante el ciclo cardiaco'®2!, La resonancia magnética
(RM) es una técnica reproducible, no invasiva para el pa-
ciente (escaso riesgo, ausencia de radiacién) y que propor-
ciona informacion relevante sobre la anatomia y funcién
cardiaca, por lo que su papel en el estudio y seguimiento del
paciente pediatrico con HTP es creciente. Es la técnica ide-
al para evaluar la funcion del ventriculo derecho, que va a
marcar el punto de partida de muchos ensayos clinicos pa-
ra controlar la evolucion al tratamiento y como predictor
de mortalidad en la hipertension pulmonar. Las desventa-
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jas en los pacientes pediatricos incluyen: tiempos de ex-
ploracion largos (30 minutos) que precisan anestesia y la in-
compatibilidad con los marcapasos y dispositivos metali-
Cos.

La TCT (tomografia computarizada toricica) es anor-
mal en pacientes pedidtricos con HTP idiopdtica y puede
mostrarse muy util en la estadificacion de enfermedad in-
tersticial pulmonar. La TCT con contraste intravenoso es
importante en el diagnéstico de la HTP tromboembdlica.
El tac multicorte esta posibilitando la realizacion de estu-
dios morfoldgicos cardiacos y pulmonares con dosis de ra-
diacion cada vez menores; y precisa escasos minutos (2-3)
para la adquisicion de las imagenes (puede realizarse en mu-
chos casos sin anestesia 0 con minima sedacion en el nifio).

Cateterismo cardiaco

Sobre las peculiaridades del cateterismo en la HTP pe-
didtrica, en primer lugar, recordar que hay que tomar pre-
cauciones especiales para reducir el riego de la anestesia
en estos nifios??. El fairmaco mds ampliamente utilizado en
el test vasodilatador es el 6xido nitrico, administrado a tra-
vés del tubo endotraqueal®* (aunque se han utilizado
otros, como el sildenafilo oral? o el iloprost inhalado®9)).
Cuando se cateterizan enfermos con HTP en relacién con
cardiopatia congénita y shunts, se utilizard el clculo del
gasto cardiaco y el gasto pulmonar utilizando la férmula de
Fick, siendo necesaria la obtencion de oximetrias de venas
cavas, arteria pulmonar, vena pulmonar y aorta. Las resis-
tencias pulmonares y sistémicas se expresan en Unidades
Wood indexadas para la superficie corporal del nifio. En la
revision de Giglia y Humpl®” se revisaron las cifras de re-
sistencias pulmonares que pueden contraindicar la cirugia
cardiaca, tanto en el cierre de defectos septales, como en las
cardiopatias subsidiarias de correccion univentricular, o en
los candidatos a trasplante cardiaco.

El estudio angiografico debe realizarse en todos los pa-
cientes pedidtricos, con angiografias en ventriculo izquier-
do (descartar defectos del septo interventricular), aorta (des-
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cartar ductus, ventana aortopulmonar, colaterales sistémi-
co pulmonares, secuestro pulmonar) y arteriografias selec-
tivas en ambas ramas pulmonares (descartar TEP, estenosis
periféricas en arteria intrapulmonares, visualizar venas pul-
monares en la fase de recirculacion, descartando drenajes
venosos andmalos o estenosis en las venas pulmonares).

Otras peculiaridades importantes en el diagnostico
etiologico de la hipertension pulmonar pediatrica

- Enlos lactantes: obligado necesidad de descartar erro-

res congénitos del metabolismo®® (determinacion de per-
fil de aminoacidos en sangre, orina, o inlcuso en liqui-
do cefalorraquideo) y reflujo gastroesofagico o altera-

ciones en la deglucion” que cursen con aspiraciones al
pulmén de contenido géstrico o esofdgico (pHmetria y/o
transito digestivo); estas alteraciones son especialmente
frecuentes en los pacientes portadores de sindromes po-
limalformativos, con antecedente de prematuridad, o pa-
tologia pulmonar.

- Presencia de patologias que no se ven en el adulto, co-
mo las neonatales®-¥ malformaciones pulmonares o
derivadas de la prematuridad (displasia broncopulmo-
nar)B133),

TRATAMIENTO DE LA HIPERTENSION
PULMONAR EN PACIENTES PEDIATRICOS

En los dltimos afos se han desarrollado nuevos trata-
mientos que han aumentado la supervivencia de los pacien-
tes con hipertension pulmonar. Antes de 1995 los antago-
nistas del calcio eran el tnico tratamiento disponible para
la hipertension pulmonar. En este afio se aprob6 el uso de
epoprostenol en infusion continua i.v. y, a partir del ano
2001, se dispuso de nuevos farmacos incluyendo los andlo-
gos de la prostaciclina, inhibidores de la fosfodiesterasa ti-
po 5 y antagonistas de los receptores de la endotelina.

Aunque no existen tantas evidencias de los beneficios de
estos tratamientos en los nifios como en los adultos, ya que
no se han publicado ensayos clinicos controlados, existen
series pediatricas amplias que avalan sus efectos favorables.
Sin tratamiento especifico, la hipertension pulmonar idio-
patica tiene un prondstico fatal con una supervivencia me-
dia en los nifios de menos de 1 afio®¥. La disponibilidad de
los nuevos tratamientos y la organizacion de unidades es-
pecificas pedidtricas para tratar a estos pacientes ha con-
seguido supervivencias superiores al afio al 85% y a los §
afios al 7008353,

Parece que el comportamiento de la hipertension pul-
monar en los nifios desde el punto de vista genético, histo-
patoldgico y de las anomalias subyacentes del endotelio vas-
cular es similar al de los pacientes adultos. Basados en ello,
existe el consenso en la comunidad cientifica pedidtrica de
utilizar algoritmos diagndsticos y terapéuticos similares en
los pacientes pediatricos®.
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Tratamiento convencional

El tratamiento convencional tiene un papel importante
en el manejo de la hipertension pulmonar en nifios, de acuer-
do con una experiencia clinica amplia y un consenso mé-
dico general, aunque no existan estudios clinicos amplios®”).

Si existe hipoxemia estd indicada la administracion de
oxigeno durante todo el dia o durante la noche, que en al-
gunos nifios puede disminuir algo la resistencia vascular pul-
monar.

En caso de fallo ventricular derecho estd indicada la ad-
ministracion de diuréticos y digoxina. Los diuréticos se de-
ben iniciar con cuidado, ya que estos pacientes son muy de-
pendientes de la precarga para mantener el gasto cardia-
co, pero se pueden llegar a necesitar dosis altas.

La anticoagulaciéon con warfarina es de uso comun en
los adultos con hipertension pulmonar idiopdtica, en los que
parece alargar la supervivencia. En los nifios no es tan usa-
da y hay que tener en cuenta el riesgo de sangrado y la di-
ficultad para ajustar la dosis. Segtin los datos del registro
pedidtrico francés, solo la recibieron el 20% de los 50 ni-
fios incluidos®. Algunos autores la indican s6lo en caso
de fallo ventricular derecho®. Otros autores utilizan la as-
pirina“! o el dipiridamol en nifios pequefios, aunque algu-
nos opinan que estos firmacos antiagregantes plaquetarios
no son efectivos en las zonas de bajo flujo en la que ocu-
rre la trombosis i7 situ. En nifios en situacion critica o con
fallo ventricular derecho importante, en los que el ajuste de
la dosis de warfarina es dificil, puede ser preferible la utili-
zacion de heparina subcutanea de bajo peso molecular.

Se recomienda la vacunacion anual de la gripe y la va-
cunacioén antineumococica?).

Tratamiento con farmacos vasoactivos

En la tabla 3 se resumen las dosis de los principales far-
macos vasoactivos usados en el tratamiento de la hiper-
tension pulmonar en Pediatria.

Bloqueantes de los canales del calcio

Los bloqueantes de los canales del calcio mejoran la su-
pervivencia en los nifios que responden en la prueba vaso-
dilatadora aguda en el cateterismo. En la serie de Barst y
cols.®® se observo una supervivencia del 97% a los § afios
en los ninos con respuesta positiva a los vasodilatadores.
Sin embargo, el tratamiento pierde eficacia con el tiempo,
y en el seguimiento realizado a los 10 afios la supervivencia
fue del 81% y s6lo un 47% no precisaron otros tratamien-
tos37).

Epoprostenol

El epoprostenol en infusion intravenosa continua es el
tratamiento mas efectivo de la hipertension pulmonar en los
nifios. Utilizando este tratamiento en una serie de 44 ni-
fios la supervivencia a los 1, 5 y 10 afos fue del 97, 97 y
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TABLA 3. Dosis de los fairmacos vasoactivos para tratar la hipertension pulmonar en nifios

Farmaco Dosis
Nifedipino 1-2 mg/kg/dia (repartido en 3 dosis)
Bosentan Peso Primer mes A partir 2° mes
<10 kg 1-2 mg/kg/12 h 2-4 mg/kg/12 h
10-20 kg 31,25 mg/24 h 31,25 mg/12 h
20-40 kg 31,25 mg/12 h 62,5 mg/12 h
> 40 kg 62,5 mg/12 h 125 mg/12 h
Sildenafilo 0,5-2 mg/kg/dosis cada 6-8 horas
Tloprost 5-6 inhalaciones/dia
Nifios mayores (I-Neb): 5 pg/dosis
Nifios < 6 afios (Omron U22) titular dosis (10-20 pg/dosis)
Epoprostenol Inicio 2 ng/kg/min. Aumentar segtin respuesta a dosis de mantenimiento de 20-40 ng/kg/min (en ocasiones
hasta 80-100 o dosis superiores con el desarrollo de tolerancia)
Treprostinil En transicion de epoprostenol iv a treprostinil iv tener en cuenta que 1,25-1,75 ng/kg/min de treprostinil

pueden ser equivalentes a 1 ng/kg/min de epoprostenol
Subcutaneo (dosis en adultos): dosis inicial 1,25 ng/kg/min. Titular la dosis segtin respuesta hasta dosis de

mantenimiento de 20-80 ng/kg/min

78%, con un éxito del tratamiento (no exitus, ni necesi-
dad de tratamientos quirdrgicos como septostomia auri-
cular o trasplante) del 93, 86, y 60%, respectivamente®®”.
En la serie de Lammers y cols.*? se trataron con epopros-
tenol 39 nifos de 4 meses a 17 afos de edad. La supervi-
vencia a los 1,2 y 3 afios fue del 94, 90 y 84%.

El tratamiento se inicia con dosis de 2 ng/kg/min que se
va incrementando de forma progresiva. La dosis terapéu-
tica eficaz inicial es variable, pero puede oscilar entre 20 y
40 ng/kg/min. Los pacientes pueden ir desarrollando una
tolerancia progresiva al tratamiento que puede hacer ne-
cesario ir aumentando la dosis que al afio puede estar entre
50-80 ng/kg/min? y posteriormente a mas de 100 ng/kg/min.

El inconveniente principal del epoprostenol es la nece-
sidad de disponer de un acceso venoso central permanente,
con el subsiguiente riesgo de infeccion, trombosis 0 malfun-
cionamiento del catéter. La interrupcion brusca del trata-
miento puede originar una crisis de HTP y el fallecimiento
del paciente. Los efectos secundarios mas frecuentes en los
nifios son las diarreas y el dolor abdominal. Otros efectos
secundarios incluyen vomitos, dolor abdominal, cefalea, en-
rojecimiento cutaneo, hipotension sistémica, mareos, y sin-
copes'38),

Treprostinil

Treprostinil, un andlogo del epoprostenol con una vi-
da media de 4 horas, se utiliza por via subcutdnea o intra-
venosa. Por via subcutdnea puede producir dolor y eritema
alrededor del punto de infusion™; aunque este efecto pue-
de ceder tras los primeros dias de tratamiento*4.

En nifios se ha publicado una serie de 13 pacientes con
HTP en los que se realizo la transicion de epoprostenol
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i.v. a treprostinil i.v.4. La transicion se justificaria por los
beneficios farmacoldgicos del treprostinil (mayor vida me-
dia, conservacion a temperatura ambiente y estabilidad en
solucion 48 horas).

En un estudio multicéntrico en el que participaron 32
pacientes pediatricos, entre 5y 16 afios, se demostrd la se-
guridad del treprostinil a largo plazo sin que se reportaran
diferencias en cuanto a eficacia o tolerancia respecto al gru-
po de adultos®).

Recientemente se han publicado dos trabajos sobre tra-
tamiento con treprostinil en niflos con HTP severa refrac-
taria a tratamiento con firmacos orales, como alternativa
al tratamiento con epoprostenol intravenoso, con buenos
resultados™®)] incluso por debajo del primer afio de vida®.
En estos casos la dosis inicial fue de 2 ng/kg/min, aumen-
tandola progresivamente a 12-15 ng/kg/min y posteriormen-
te modificindose en funcién de la clinica y efectos secunda-
rios*”) hasta 60 ng/kg/min.

Iloprost

Iloprost es un analogo estable de la prostaciclina con
una vida media de 20-25 minutos que se puede administrar
por via intravenosa o nebulizada. En nifios se han publi-
cado experiencias con iloprost nebulizado para la realiza-
cion de una prueba vasodilatora aguda®-5% con efecto equi-
valente al del 6xido nitrico, para el tratamiento de las cri-
sis hipertensivas tras intervenciones de cirugia cardiaca®?),
y en el tratamiento crénico de la hipertension pulmonar®),

En una serie de 22 nifios (edad 4,5 a 17,7 afios) con hi-
pertension pulmonar idiopatica (n= 12) o secundaria a car-
diopatias congénitas (n= 10) a los 6 meses del tratamiento
la clase funcional mejoré en el 35% de los pacientes, dis-
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minuy6 en el 15% y no cambi6 en el 50%“. El tratamien-
to se mantuvo a largo plazo en el 64% de los nifios. En ocho
de 9 pacientes se realizé una transicion con éxito de epopros-
tenol iv a iloprost nebulizado, falleciendo un paciente.

Los efectos secundarios mds frecuentes fueron cefaleas
(36%), tos (23%), y mareos (14%), que generalmente me-
joraron a los pocos dias del inicio del tratamiento. En dos
pacientes fue necesario suspender el tratamiento por bron-
coespasmo.

La dosis media utilizada de iloprost en este estudio fue
de 5 mg (dosis efectiva administrada) con una frecuencia de
6 dosis al dia, con descanso nocturno. Para la administra-
cion del iloprost se utilizaron los nebulizadores Prodose
AAD“ o0 I-Neb“. En nuestra experiencia el iloprost nebuli-
zado se ha utilizado también en el tratamiento de nifios me-
nores de 5 afos de edad con HTP idiopdtica, asociada a car-
diopatias o secundaria a displasia broncopulmonar. Para
ello se utiliza un nebulizador de flujo continuo, con masca-
rilla facial. La dosis habitualmente utilizada ha sido de 20
microgramos teniendo en cuenta que el sistema es menos
eficiente ya que se pierde una parte de la dosis al medio am-
biente y otra puede quedar retenida en la nariz. El firmaco
ha sido bien tolerado, siendo el efecto secundario mas fre-
cuente el eritema facial transitorio.

Antagonistas de las endotelinas — Bosentan

El bosentan es un antagonista de los receptores A y B de
la endotelina. Recientemente se ha aprobado su utiliza-
cion en Europa en nifios de 2 o mds afios de edad, con una
nueva formulacion de tabletas dispersables. Se han reali-
zado estudios farmacocinéticos en nifios que han estable-
cido la dosis a utilizar a partir de 2 afios®*-52),

La eficacia en nifios se ha evaluado en 2 series amplias
de pacientes. Asi, Rosenzweig y cols.®¥ estudiaron 86 nifios
con HTP idiopatica, asociada a cardiopatias congénitas o
enfermedades del tejido conectivo con tratamiento con bo-
sentan de forma aislada o asociada a prostanoides. El tra-
tamiento se mantuvo en 68 pacientes (69%), se interrum-
pid en 5 (15%) y fallecieron 5 pacientes. La clase funcional
mejoro en 46% de los pacientes y no se modifico en un 44%.
La supervivencia a 1y 2 anos fue del 98 y 91%, respectiva-
mente.

Maiya y cols.t¥ estudiaron de forma retrospectiva 40
nifios con hipertension pulmonar (20 idiopatica y 20 secun-
daria; edad media 8,3 afios [rango 0,6-16 afios), en pacien-
tes en clase Il y IV, de forma aislada (25 nifios) o asocia-
do a epoprostenol iv (15 nifios). En el grupo de hiperten-
sion pulmonar idiopatica, 19 nifios (95%) se estabilizaron
con el tratamiento con bosentan, aunque 12 (60%) requi-
rieron para ello tratamiento combinado con epoprostenol.
En los pacientes con hipertensién pulmonar secundaria me-
jord la clase funcional, la distancia recorrida en la prueba
de caminar 6 minutos y la ganancia de peso.
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Van Loon y cols.% analizaron 10 nifios con hiperten-
sion pulmonar asociada a cardiopatias, la mayoria de ellos
con sindrome de Eisenmenger. Con el tratamiento con bo-
sentan se produjo una mejoria inicial, aunque a partir del
primer afo de tratamiento hubo un deterioro progresivo.

Se ha utilizado también el bosentan asociandolo al tra-
tamiento de nifios tratados de forma crénica con epopros-
tenol, que se encontraban estables. La adicion de bosen-
tan permitié disminuir la dosis de epoprostenol y sus efec-
tos secundarios en 7 de 8 nifios y en 3 de ellos suspender-
lo®®),

El principal efecto secundario del bosentan es el aumen-
to de las transaminasas, por lo que hay que monitorizar-
las de forma mensual. En un estudio de vigilancia que in-
cluy6 146 nifios en tratamiento con bosentan, se observo
un aumento de transaminasas en 2,7% de los nifios, en com-
paracion con un 7,8% en los pacientes mayores de 11
afios®7),

El ambrisentan, antagonista selectivo de los receptores
A de la endotelina, se ha aprobado para su uso en adultos
y su empleo en niflos se encuentra actualmente en fase de
ensayo clinico.

Sildenafilo

Se han publicado varios casos clinicos”*® y algunas se-
ries cortas incluyendo entre 6 y 14 pacientes®¢%, en los que
se ha utilizado con éxito sildenafilo en el tratamiento cré-
nico de la HTP idiopdtica o asociada a cardiopatias con-
génitas en nifios. También se han publicado experiencias de
la utilidad del sildenafilo en la HTP asociada con displasia
broncopulmonar(!, hipertension pulmonar persistente del
recién nacido®?, asociada a hernia diafragmatica congéni-
ta®), y en el postoperatorio de cardiopatias congénitas®*.

También se ha completado un ensayo clinico aleatoriza-
do comparado con placebo en 234 nifios. En el estudio se
compararon dosis de 10 mg (> 8-20 kg), 20 mg (> 8-20 kg
y 20-40 kg), 40 mg (20-45 kg y > 45 kg), y 80 mg (> 45 kg)
3 veces al dia. Los resultados estan pendientes de publi-
carse, aunque se han anunciado efectos favorables en la ca-
pacidad de esfuerzo y en variables secundarias(.

Se estan iniciando actualmente estudios en nifios con
otro inhibidor de la fosfodiesterasa 3, tadalafilo.

Tratamientos quirdirgicos
Septostomia auricular

En la hipertension pulmonar avanzada, el mantenimien-
to de una funcién adecuada del ventriculo derecho es cri-
tico para la supervivencia. La realizacion de una septosto-
mia auricular permite un cortocircuito derecha-izquierda
con descarga del ventriculo derecho y aumento del gasto
cardiaco sistémico, lo que resulta en un aumento del apor-
te sistémico de oxigeno, a pesar de una disminucion en la
saturacion de oxigeno(®®),
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Tratamiento convencional
[anticoagulantes orales (E/B) = diuréticos (E/A) = oxigeno (E/A) = digoxina (E/C)]
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Trasplante pulmonar (E/A)

FIGURA 3. Algoritmo para el tratamiento de la hipertension pulmonar pedidtrica.

Estaria indicada en aquellos pacientes en los que fraca-
sa el tratamiento médico maximo, tienen fallo de ventri-
culo derecho persistente y /o sincopes recurrentes'®®), Esta
tltima indicacion la hace especialmente interesante en los
nifios en los que son mds frecuentes los sincopes que en
los adultos. Puede ser un puente al trasplante, o una opcioén
terapéutica en caso de no disponer de acceso a tratamien-
tos médicos.

El procedimiento tiene una mortalidad del 5-13 %763,
La mortalidad es superior si la presion de la auricula dere-
cha es > 20%. No esta indicado si la saturacion de oxigeno
basal es < 90% ¢,

Se recomienda la dilatacion progresiva con balon como
el procedimiento de eleccion. En nifios se ha publicado que
la utilizacion de dispositivos fenestrados puede ayudar a
mantener la permeabilidad de la comunicacion auricular(®).

Anastomosis de Potts

La anastomosis de Potts consiste en la creacion de una
comunicacion entre la aorta descendente y la arteria pulmo-
nar izquierda, con la idea de descomprimir el ventriculo de-
recho. Este procedimiento permite una disminucion en la
postcarga del ventriculo derecho y una mejora en la funcion
del ventriculo derecho. La situacion del paciente cambia a
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la de un paciente con sindrome de Einsemenger, pero sin
provocar desaturacion en la parte superior del cuerpo®70),
Se han publicado casos de pacientes pediatricos con hiper-
tension pulmonar grave y deterioro rapido en que la anas-
tomosis de Potts ha sido eficaz y ha producido una mejoria
importante de la clase funcional hasta los 2 afios de segui-
miento, aunque no se dispone todavia de datos de la evolu-
cion a largo plazo de estos pacientes/¢®70),

Trasplante pulmonar

Aunque la disponibilidad de nuevos tratamientos médi-
cos ha disminuido mucho la indicacion del trasplante pulmo-
nar en la hipertension pulmonar idiopatica, en los casos de
falta de respuesta al tratamiento con fairmacos vasoactivos el
trasplante pulmonar puede ser una opcion”". La decision de
indicar el trasplante pulmonar en nifios con hipertension pul-
monar se basa en criterios clinicos subjetivos, en aquellos ca-
sos en que la enfermedad no mejora a pesar de un tratamien-
to médico maximo y las expectativas de supervivencia son
menores de 6 meses-2 afios’?. Es necesario mantener un ni-
vel de alerta y vigilancia, ya que en ocasiones los pacientes
pueden permanecer estables durante varios afios con el tra-
tamiento médico y posteriormente presentar un deterioro muy
rapido que haga dificil la realizacion del trasplante.
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En los nifios es de eleccion realizar un trasplante bipul-
monar, con circulacion extracorpdrea, que tiene una super-
vivencia tanto precoz como tardia, mejor que el trasplante
unipulmonar?, El trasplante cardiopulmonar estaria ani-
camente indicado en caso de fallo ventricular izquierdo aso-
ciado o cardiopatia congénita no corregible.

El prondstico de los pacientes con sindrome de Eisen-
menger es mucho mejor que el de los pacientes con hiper-
tensién pulmonar idiopética, por lo que es preferible en ellos
realizar tratamiento médico y muy raramente constituyen
una indicacion de trasplante pulmonar en la edad pedia-
trica. Aunque también se estdn produciendo avances que
mejoran el prondstico del trasplante pulmonar, la supervi-
vencia del trasplante pulmonar a los 3 y 5 afios del trasplan-
te pulmonar es del 60 y 50% segun los datos del registro de
la International Society for Heart and Lung Transplanta-
tion, con resultados similares a los de los adultos. A los 10

anos la supervivencia del trasplante pediatrico es del 30-
40%079.

Protocolo de tratamiento

Como hemos comentado, no existe un protocolo de tra-
tamiento basado en ensayos clinicos que se pueda recomen-
dar en la edad pediatrica y el tratamiento se basa en las
recomendaciones existentes para pacientes adultos, unido
a la experiencia publicada de series de pacientes pediatri-
cos. En la figura 3 se recoge el esquema de tratamiento re-
comendado actualmente en pacientes adultos”4.

Si el nifio tiene una respuesta positiva en el cateterismo
a la prueba vasodilatadora el tratamiento se debe iniciar con
antagonistas del calcio. Sin embargo, esto ocurre con muy
poca frecuencia en Pediatria. En los datos del registro fran-
cés solo el 12% lo iniciaron® y en los del Servicio de Hiper-
tension Pulmonar Pediatrico del Reino Unido sélo 6 de 64
pacientes (9%)7.

En la situacion mas frecuente en que la respuesta a los
vasodilatadores es negativa, estd indicada la administracion
de los nuevos farmacos disponibles (epoprostenol y sus and-
logos, inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y antagonis-
tas de las endotelinas). Hay bastante acuerdo respecto a ini-
ciar tratamiento con un farmaco oral en los nifios que se
presentan en clase funcional II o incluso en clase funcional
L. En los pacientes en clase IIT o IV un enfoque posible es
iniciar el tratamiento con un solo firmaco y afiadir nue-
vos tratamientos si el paciente no mejora o se deteriora. Otro
enfoque seria la utilizacion de tratamientos combinados de
entrada.

En el protocolo del Servicio de Hipertension Pulmonar
Pedidtrico del Reino Unido utilizan bosentan oral en los
pacientes en clase IT'y epoprostenol en los pacientes en cla-
se [T o TV, afiadiendo un farmaco en combinacion si el pa-
ciente se deteriora®®®, Si se trata de pacientes remitidos ya
con otro tratamiento oral (sildenafilo o antagonista del cal-
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cio) y que presentan un deterioro clinico, se afiade directa-
mente un segundo farmaco. De los pacientes que iniciaron
el tratamiento con un solo fairmaco en mds de la mitad se
paut6 durante los 2 afios siguientes un tratamiento combi-
nado con epoprostenol y bosentan, epoprostenol y sildena-
filo o bosentan y sildenafilo, o en algunos pacientes con 3
farmacos. En la mayoria de nifios (83%) se inici6 el trata-
miento con monoterapia, pero al final del estudio el 64%
recibian tratamiento combinado (un 10% con 3 firmacos).
En 22 se realiz6 una septostomia auricular y ocho nifios re-
cibieron un trasplante pulmonar. Con este protocolo la su-
pervivencia a los 1, 3 y 5 afios fue el 89%, 84% y 75%, res-
pectivamente.

En los pacientes incluidos en el registro pediatrico fran-
cés de hipertension pulmonar®, al inicio del tratamiento s6-
lo el 22% recibian tratamiento combinado con 2 o 3 far-
macos, que a los 2 afios de seguimiento habia aumentado
al 44%. En el tratamiento inicial recibieron bosentan el 76 %
de los pacientes, epoprostenol el 24%, iloprost el 4% vy
sildenafilo el 6%. Sildenafilo fue el firmaco que con mas
frecuencia se afadié posteriormente como tratamiento com-
binado®®. La supervivencia en su serie fue del 86% al afio y
del 82% a los 2 afos.
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