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INTRODUCCION

Cardiologia pediatrica: una especialidad que mira al futuro

A. Bafo Rodrigo

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

Este es el segundo y tltimo nimero de la monografia de-
dicada a actualizacion en cardiologia pediatrica. Como pu-
dimos ver en el primer nimero, son muchos los avances y
los logros conseguidos en los altimos afios, y al amparo de
ellos han surgido nuevas técnicas y nuevos retos para lograr
que el camino a la edad adulta de estos nifios se produzca
en las mejores condiciones posibles.

Hoy dia es ya un hecho que la mejora en la supervi-
vencia de las enfermedades y los adelantos en las técnicas
quirtrgicas han precisado que la cardiologia pediatrica
sobrepasara la edad de la infancia y en la actualidad nos en-
contramos con que existen ya unidades de cardiopatias con-
génitas del adulto.

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
durante la infancia, por lo que estos especialistas se han he-
cho imprescindibles en los hospitales pediatricos 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 cardiélogos infantiles.

Las arritmias son igualmente un pilar basico de la car-
diologia infantil y su comprension, a veces compleja, es una
parte imprescindible de la cardiologia infantil, en un cam-
po que se esta desarrollando a una velocidad vertiginosa y
con una capacidad terapéutica como nunca antes se habia
conocido. La Dra. Sanchez Pérez ha sabido hacernos facil
lo dificil y darnos las pautas necesarias para entender, diag-
nosticar y tratas las arritmias de los nifios, con las peculia-
ridades propias y especificas de la edad infantil.

Correspondencia: Dr. A. Baiio Rodrigo. Cardiologia Peditrica.
Hospital Infantil Universitario Nifio Jests. Avda. Menéndez Pelayo,
65. 28009 Madrid

E-mail: antonio_bano@hotmail.com

Recibido: Febrero 2011
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Las miocardiopatias y las técnicas de trasplante car-
diaco han sufrido una transformacion espectacular en los
ultimos afios. Asi, se conoce mejor la evolucion y el pronds-
tico de todas las formas de miocardiopatias y sabemos mds
sobre la muerte subita y su incidencia en nifios. También las
técnicas de trasplante cardiaco han progresado de una for-
ma notable, constituyendo éste una opcion terapéutica re-
al para casos determinados. El Dr. Garcia-Guereta ha vivi-
do muy de cerca todo el proceso de los trasplantes cardia-
Cos y tiene una opinion experta en este campo, asi como en
la utilizacion de los sistemas de asistencia ventricular como
puente al trasplante, con los que se ha conseguido una dis-
minucion franca de la mortalidad en lista de espera en nues-
tro pais. Le acompaiian en la redaccion de este trabajo los
doctores Deiros y Labrandero, y su capitulo es clave para
entender este apartado, tan necesario dentro de la cardio-
logfa infantil.

Como bien dicen la Dra. Centella y el Dr. Cazzaniga, el
numero de pacientes adultos con cardiopatias congénitas ha
ido progresivamente en aumento a medida que los nifios car-
di6patas se han ido haciendo mayores y desapareciendo de
la edad pedidtrica. Pero eso si, algunos de ellos con las se-
cuelas de operaciones o intervenciones practicadas durante
el periodo neonatal o la infancia y con la necesidad de un se-
guimiento apropiado y especializado que les permita acce-
der a una vida adulta en las mejores condiciones de calidad
y cantidad de vida. Para ello es imprescindible la figura del
cardidlogo pediatra del adulto, y el Dr. Cazzaniga en su evo-
lucién hacia esta disciplina es uno de los que mejor conocen
las consecuencias a largo plazo de las enfermedades cardia-
cas y de sus secuelas. Su capitulo es, sin duda, de referencia
para conocer cudles son los problemas que afectan a estos
adultos que nacieron con una enfermedad congénita.

Por altimo, la prevencion de las enfermedades cardio-
vasculares es, hoy dia, una realidad y una tarea imprescin-
dible de cara a un futuro con menores tasas de enfermedad
cardiovascular en la edad adulta. Para ello es imprescindi-
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ble que, desde la infancia, se establezcan los patrones de
comportamiento necesarios para que ese cambio constitu-
ya una realidad. En ese campo, el Dr. Sanchez Bayle es uno
de los pediatras pioneros en la prevencion cardiovascular.
Sus trabajos publicados han marcado un antes y un después
en la prevencion cardiovascular desde la infancia y su tra-
bajo diario es una constante en la lucha por inculcar habi-
tos saludables desde los primeros afios hasta la edad adul-
ta. Su capitulo es, sin duda, uno de los mas novedosos en la
cardiologia infantil, demostrando una vez mas la necesidad
de atender de forma integral a todos los nifios, portadores

188  A. Bafio Rodrigo

o no de una cardiopatia congénita, con el fin de que a tra-
vés de sus hdbitos de vida se pueda evitar que desarrollen
en un futuro no tan lejano, la enfermedad cardiovascular.

Como resultado de estos trabajos, es posible asegurar
que tenemos una visién actualizada de los ultimos avances
en cardiologia pediatrica, que ya no solo comprenden el am-
bito de las cardiopatias congénitas, sino también el de las
cardiopatias adquiridas y su prevencion. Es decir, que abar-
ca al nifio de una forma integral para, atendiendo su pre-
sente, conseguir un futuro, en la edad adulta, con menos en-
fermedad, menos secuelas y mas salud.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



ARTICULO ORIGINAL

Arritmias en la edad pediatrica

I. Sanchez Pérez

Servicio de Cardiologia Infantil. Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid

RESUMEN

Las arritmias pueden ser debidas a anomalias en la for-
maci6n de impulsos (automatismos), anomalias en la pro-
pagacion de impulsos, por defecto (como los bloqueos o re-
trasos en la conduccién), o por exceso (como circuitos fijos
o funcionales de “reentrada”), o bien por anomalias en la
influencia del sistema auténomo. Estas alteraciones pueden
desarrollarse de forma aislada o combinada, e igualmente
pueden afectar a cualquier region del miocardio, dentro o
fuera del sistema de conduccion. Sera fundamental una bue-
na historia clinica encaminada a descartar la causa subya-
cente de la arritmia: enfermedad cardiaca congénita o ad-
quirida como Kawasaki, miocarditis o fiebre reumatica, asi
como la presencia de antecedentes familiares de arritmia o
muerte subita Los sintomas producidos por las arritmias
son determinados por sus efectos en el gasto cardiaco, la
presencia o ausencia de cardiopatia y por la edad del pa-
ciente. En la exploracion fisica podremos distinguir arrit-
mias benignas con datos como variaciones de la frecuen-
cia cardiaca con el ciclo respiratorio o latidos ectopicos ais-
lados, detectar taquicardias o bradicardias cuando a la aus-
cultacion la frecuencia cardiaca se encuentre por encima o
por debajo de lo normal para su edad, o anomalias aso-
ciadas como soplo cardiaco, roce pericirdico... Dentro
del ambito de la atencion primaria se debe también realizar
un electrocardiograma con 12 derivaciones con tira de rit-
mo de 30 segundos donde podremos encontrar preexcita-
cién, bloqueos, etc. Si a pesar de toda esta informacién no
llegamos a un diagnostico de la arritmia, se requerird la de-
rivacion a un cardidlogo pediatra, quien debera efectuar una

Correspondencia: Dra. Inmaculada Sdnchez Pérez. Servicio de
Cardiologfa Infantil. Hospital Universitario Ramén y Cajal.
Carretera Colmenar Viejo, km 9,100. 28049 Madrid

E-mail: makusape@yahoo.es

Recibido: Febrero 2011
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monitorizacion ambulatoria de 24 h (holter) o dispositi-
vos externos (60 dias) o implantables (2 afios) cuando la
arritmia no queda registrada en un holter convencional por
su frecuencia de aparicion; y test de esfuerzo capaz de de-
tectar arritmias o cambios electrocardiogréficos relaciona-
dos con el ejercicio como cambios en grado de bloqueo, pre-
excitacion emergente con el ejercicio o ectopia ventricular.

Asimismo se realizara ecocardiograma para descartar car-

diopatia estructural o afectacion en la funcion cardiaca por

arritmia mantenida. Se indicara estudio electrofisiologico
ante determinadas circunstancias:

— Para el diagnostico y tratamiento de bradiarritmias, para
correlacionar la clinica en bradiarritmias adquiridas, y pa-
ra determinar el nivel de bloqueo auriculoventricular.

- En taquiarritmias, para definir el mecanismo de produc-
cion tanto en QRS estrecho como ancho, determinar el
riesgo de muerte subita y decidir la actitud terapéutica
(ablacion, desfibrilador implantable, tratamiento farma-
coldgico o actitud expectante).

- Sincopes de causa desconocida.

Palabras clave: Arritmias en pediatria; Ecocardiograma;
Holter; Bradirritmias; Taquirritmias.

ABSTRACT

Arrhythmias may be due to abnormalities in the forma-
tion of impulses (automatisms), abnormalities in the impulse
propagation, by defect (such as conduction blocks or de-
lays) or by access (as fixed or functional "reentry" circuits),
or because of abnormalities in the influence of the au-
tonomous system. These alterations may develop in an iso-
lated or combined way and also may affect any region of
the myocardium, within or outside of the conduction sys-
tem. A good clinical history aimed at ruling out the under-
lying cause of the arrhythmia, that is congenital heart dis-
ease or acquired heart disease such as Kawasaki, myocardi-
tis or rheumatic fever, as well as the presence of family back-
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grounds of arrhythmia or sudden death, is fundamental.

These symptoms produced by arrhythmias are determined

by their effects on the cardiac output, the presence or ab-

sence of heart disease and the patient's age. In the physical
examination, we can distinguish benign arrhythmias with
data such as variations of the heart rate with the respira-
tory cycle or isolated ectopic beats, detect tachycardias or
bradycardias when the auscultation of the heart rate is above
or below normal for the subject's age, or abnormalities
associated with heart murmur, pericardial rub, etc. Within
the primary care setting, a 12-lead electrocardiogram with
the 30-second rhythm strip that can show pre-excitation,
blocks, etc. should also be performed. If, in spite of all the
information, we do not reach a diagnoses of arrhythmia,
the patient should be referred to a pediatric cardiologist who
should perform 24-hour ambulatory monitoring (Holter)
or monitoring with external devices (60 days) or implantable
devices (2 years) when the arrhythmia is not registered on
the

conventional Holter by its frequency of appearance. A
stress test capable of detecting arrhythmias or electrocar-
diogram changes related with exercise such as changes in
the degree of block, emerging pre-excitation with exercise
or ventricular ectopia should also be carried out. Further-
more, an echocardiogram should be performed to rule out
structural heart disease or abnormality in the heart function
due to maintained arrhythmia. An electrophysiological study
is indicated when certain circumstances exist: for the diag-
nosis and treatment of bradyarrhythmias, to correlate the
symptoms in acquired bradyarrhythmias, and to determine
the level of atrioventricular block.

- In tachyarrhythmias, to define the production mecha-
nism both in narrow and wide QRS, to determine the
risk of sudden death and to decide the therapeutic ap-
proach (ablation, implantable defibrillator, pharmaco-
logical treatment or waiting attitude).

- Syncopes of unknown cause.

Key words: Arrhythmias in pediatrics; Echocardiogram;
Holter; Bradyarrhythmias; Tachyarrhythmia.

INTRODUCCION Y GENERALIDADES

Con el aumento de la monitorizacién prenatal y postna-
tal se han hecho mds evidentes una serie de arritmias en ni-
fios sanos previamente infradiagnosticadas". La mayoria
son benignas, pero su presencia incita a menudo a una eva-
luacion extensa y detallada. Cuando dicha evaluacion va
enfocada a la deteccion de anomalias asociadas, como car-
diopatias, infeccion, etc., serd util para el paciente; sin em-
bargo, cuando la evaluacion de estas arritmias incita a tra-
tamientos o procedimientos invasivos innecesarios, estamos
sometiendo a un riesgo indebido al paciente.

190 1. Sanchez Pérez

Alteraciones
de automatismo:
- Por exceso
- Por defecto

Focos ectopicos

Alteraciones de
conduccidn:

- Vias anémalas
- Bloqueos

FIGURA 1. Mecanismos de las arritmias.

El Diccionario de la Real Academia de la Lengua defi-
ne arritmia como falta de ritmo regular, irregularidad y de-
sigualdad en las contracciones del corazon.

Las arritmias pueden ser debidas a anomalias en la for-
macion de impulsos (automatismos), anomalias en la pro-
pagacion de impulsos, por defecto (como los bloqueos o re-
trasos en la conduccion), o por exceso (como circuitos fijos
o funcionales de “reentrada”), o bien por anomalias en la
influencia del sistema autonomo. Estas alteraciones pueden
desarrollarse de forma aislada o combinada, e igualmente
pueden afectar a cualquier region del miocardio, dentro o
fuera del sistema de conduccion (Fig. 1).

Dentro de la evaluacion inicial de estos nifios sera fun-
damental una buena historia clinica encaminada a descar-
tar la causa subyacente de la arritmia: enfermedad cardia-
ca congénita 0 adquirida como Kawasaki, miocarditis o fie-
bre reumatica, asi como la presencia de antecedentes fa-
miliares de arritmia o muerte subita (Fig. 2).

Los sintomas producidos por las arritmias son determi-
nados de manera importante por sus efectos en el gasto car-
diaco, la presencia o ausencia de cardiopatia y por la edad
del paciente. Algunos sintomas pueden ser sutiles e inespe-
cificos, como son apetito disminuido, letargia, disconfort,
dolor toracico o mareos; otros pueden ser mas especificos,
tales como palpitaciones o fallo cardiaco. Algunas arritmias
producen pequefios cambios en el gasto cardiaco, de modo
que no se producen sintomas inmediatos, pero pueden tener
consecuencias significativas a largo plazo en la funcién car-
diaca cuando se producen de manera mantenida. Ya que tan-
to la bradicardia severa como la taquicardia severa pueden
producir sintomas similares, la realizacion de un ECG du-
rante los sintomas es crucial para el diagndstico.

Hablando de la exploracion fisica, podremos distinguir
arritmias benignas con datos como variaciones de la fre-
cuencia cardiaca con el ciclo respiratorio o latidos ectopi-
cos aislados, detectar taquicardias o bradicardias cuando a
la auscultacion la frecuencia cardiaca se encuentre por en-

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



Historia clinica y examen fisico
Anormal/realizar ECG Normal/variacion FC
‘ con ciclo respiratorio
Normal WPW EV, BAV, Ectopia Arritmia
‘ ‘ DNS auricular sinusal
Derivar Derivar ‘ ‘
cardiélogo cardiélogo Derivar No hacer
cardidlogo nada mas
Holter si Sintomas | | No sintomas Holter
sintomas
frecuentes
Monitor
externo o Test Frecuencia ectopia
implantable ejercicio ventricular
1 poco Grado bloqueo
frecuentes ‘ Disfuncidn sinusal
Empeoramiento Taquicardia ventricular
Tratamiento ‘
médico ‘ ‘
EEF

FIGURA 2. Algoritmo de evaluacién de nifios con arritmia.

cima o por debajo de lo normal para su edad, o anomalias
asociadas como soplo cardiaco, roce pericardico...

Dentro del dmbito de la atencion primaria se debe tam-
bién realizar un electrocardiograma con 12 derivaciones con
tira de ritmo de 30 segundos donde podremos encontrar
preexcitacion, bloqueos, etc.

Si a pesar de toda esta informacion no llegamos a un diag-
nostico de la arritmia, se requerird la derivacion a un cardio-
logo pediatra, quien debera efectuar una monitorizacién am-
bulatoria de 24 h (holter) o dispositivos externos (60 dias)
o implantables (2 afios) cuando la arritmia no queda regis-
trada en un holter convencional por su frecuencia de apari-
cion; y test de esfuerzo capaz de detectar arritmias o cam-
bios electrocardiograficos relacionados con el ejercicio co-
mo cambios en grado de bloqueo, preexcitacion emergente
con el ejercicio o ectopia ventricular. Asimismo, se realizard
ecocardiograma para descartar cardiopatia estructural o afec-
tacion en la funcion cardiaca por arritmia mantenida.

Finalmente y por la mayor agresividad del procedimien-
to, se indicara estudio electrofisiologico ante determina-
das circunstancias:

VoL. 67 N°4, 2011

— Para el diagnéstico y tratamiento de bradiarritmias, para
correlacionar la clinica en bradiarritmias adquiridas, y pa-
ra determinar el nivel de bloqueo auriculoventricular.

- En taquiarritmias, para definir el mecanismo de produc-
cién tanto en QRS estrecho como ancho, determinar el
riesgo de muerte subita y decidir la actitud terapéutica
(ablacion, desfibrilador implantable, tratamiento farma-
coldgico o actitud expectante).

- Sincopes de causa desconocida

CLASIFICACION (Tabla 1)
L. Ritmos lentos

Se denomina bradiarritmia a la alteracion del ritmo car-
diaco regular o irregular con frecuencias cardiacas inferio-
res a las correspondientes a la edad (Tabla 2)23), bien debi-
das a alteracion del automatismo sinusal o bien por bloqueo
de la conduccion sinoauricular o auriculoventricular de ma-
yor o menor grado. Generalmente son secundarias a otra
patologia subyacente o postquirtirgica, aunque pueden ser
de etiologia congénita, siendo la mas frecuente el bloqueo
auriculoventricular completo congénito. Se diagnostican ge-

191
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TABLA 1. Clasificacién de las arritmias.

I. Ritmos lentos

A. Depresion de la funcion del nodo sinusal
B. Bloqueo sinoauricular
C. Bloqueo auriculoventricular

IL. Ritmos rapidos

A. Supraventriculares:

- Arritmias del nodo sinusal

- Ritmos originados en las auriculas.

- Ritmos originados en el nodo auriculoventricular
B. Ventriculares

TABLA 2. Bradicardia segin edad, basadas en frecuencia
cardiaca de ECG de 12 derivaciones y frecuencia cardiaca
media en holter 24 horas.

ECG 12
derivaciones Frecuencia media
Edad basal Edad holter 24 h
0-3 afios < 100 Ipm 0-2 afios < 60 Ipm dormido/
< 80 Ipm despierto
3-9anos <60 lpm 2-6 afios < 60 Ipm
9-16 afios < 50 Ipm 6-11 aflos < 45 Ipm
> 11 afios < 40 lpm/

< 30 Ipm atletas

neralmente mediante electrocardiografia y requieren trata-
miento cuando son sintomaticas o repercuten termodina-
micamente.

A. Depresion de la funcion del nodo sinusal
1. Bradicardia sinusal

En la mayoria de las ocasiones es fisioldgica sin reper-
cusion clinica y no requiere tratamiento. Puede deberse a
hipertono vagal, hipertension intracraneal, apnea obstruc-
tiva del suefo, firmacos, hipotermia, hipoxia, infecciones
cardiacas o postoperatorio de determinadas cardiopatias
(comunicacidn interauricular tipo seno venoso, defecto
del septo auriculoventricular, cirugia de Mustard o Senning
o Fontan). Cuando se sospecha una causa congénita y estd
presente al nacimiento, puede ser debida a hipotiroidismo
o disfuncion sinusal generalmente ligada a determinadas
cardiopatias congénitas con dilatacion auricular derecha
(Ebstein, heterotaxia (poliesplenia), ventriculo unico...). La
mayoria de las veces es asintomatica aunque puede mani-
festarse con astenia, cansancio en relacion con el ejercicio,
mareo o sincope.

El diagnostico es electrocardiografico; puede requerirse
un holter para evaluar las frecuencias cardiacas inferiores,
ergometria para valorar la respuesta cronotropica o test far-
macoldgicos bradicardizantes o taquicardizantes (atropina),
o bloqueo autonémico con propranolol y atropina para eva-
luar la frecuencia cardiaca intrinseca. Mucho menos fre-
cuente es que se requiera un estudio electrofisilogico para
su diagndstico.

Generalmente tienen buen prondstico y solo en casos
sintomaticos con repercusion hemodinamica es necesario el
implante de un marcapasos para estimulacion permanente
siempre y cuando no exista una causa externa subyacente
tratable. Segtin las tltimas guias publicadas, la recomenda-
cion de estimulacion cardiaca permanente es necesaria en
aquellos nifios con frecuencia ventricular menor de la que
le corresponde por edad y aquellos otros sintomdticos (Cla-
se I, nivel de evidencia B). También estd recomendada en

192 1. Sanchez Pérez

pacientes con cardiopatia congénita y bradicardia como pre-
vencion de taquicardia por reentrada auricular y hemodi-
namicamente deteriorados por la bradicardia, con frecuen-
cias inferiores a 40 Ipm o pausas ventriculares mayores de
3 segundos (Clase Ila, nivel de evidencia C)®.

2. Arritmia sinusal

Al igual que la bradicardia puede ser fisioldgica, en los
nifios la mas frecuente es la respiratoria. Cuando no es res-
piratoria puede asociarse a determinadas cardiopatias con-
génitas o correcciones quirdrgicas que cursan con dilatacion
auricular derecha. En el electrocardiograma se objetiva una
variabilidad PP mayor de 0,12 seg con PR normal. General-
mente su prondstico es bueno y no necesitan tratamiento.

3. Paro sinusal

Es clinicamente significativo y se considera patoldgico
cuando produce pausas superiores a 3 segundos. En la ma-
yoria de las ocasiones obedece a isquemia aguda, acciden-
te cerebrovascular o intoxicacion digitalica; es raro que sea
de causa congénita y a veces se asocia a la correccion tipo
Mustard de la transposicion de grandes arterias. El trata-
miento, cuando es sintomatico, es el implante de marca-
pasos.

B. Blogueo sinoauricular
En la mayoria de las ocasiones es de causa degenerati-
va. En nifios puede observarse en el contexto de una infec-
cion miocardica connatal. Esta entidad es dificil de valo-
rar electrocardiograficamente, ya que la actividad eléctri-
ca del nodo sinusal no tiene expresion en el electro de su-
perficie y a menudo se confunde con alguna de las ante-
riores entidades. Se distingue del paro sinusal en que la pau-
sa siempre es un multiplo del intervalo PP. Puede ser de 3
tipos:
1. Primer grado: enlentecimiento de la conduccion del im-
pulso del nodo sinusal a la auricula pero siempre se con-
duce. No expresion electrocardiogafica.
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2. Segundo grado: algunos impulsos se bloquean y no lle-
gan a la auricula.
- Tipo I (Wenckebach): acortamiento del intervalo PP
progresivo hasta que uno se alarga bruscamente.
- Tipo II: no acortamiento PP, pausa subita que es mul-
tiplo de PP.
3. Tercer grado: ningun impulso se transmite. Ritmo de es-
cape auricular, nodal....
El bloqueo sinoauricular generalmente no requiere tra-
tamiento y s6lo en bradicardias sintomadticas se requerira el
implante de un marcapasos.

C. Bloqueo auriculo-ventricular
El intervalo PR es la expresion de la activacion auricu-

lar, nodo AV, las ramas del haz de His y fibras de Purkinje.

Cualquier alteracion a estos niveles se traducird en un tras-

torno de la conduccion auriculoventricular de mayor o me-

nor grado.
Al igual que los bloqueos sinoauriculares, pueden ser de
varios tipos:

1. De primer grado: todos los impulsos son conducidos,
aunque mas lentamente. Esta entidad puede encontrar-
se en determinadas cardiopatias congénitas como el Ebs-
tein, drenaje venoso anémalo, comunicacion interauri-
cular o transposicion de grandes arterias. También en el
hipotiroidismo y determinadas alteraciones idnicas co-
mo hipopotasemia. Puede aparecer en el postoperatorio
de cirugias de auricula o peri-nodo auriculoventricular.
Generalmente no tienen repercusion clinica y no necesi-
tan tratamiento salvo corregir la causa subyacente.

2. De 2° grado tipo Mobitz I (Wenckebach): el intervalo
PR se alarga hasta que una P no conduce. Puede encon-
trarse en sujetos sanos con hipertono vagal, en enferme-
dades inflamatorias miocardicas o degenerativas. No
suele tener repercusion clinica ni progresar a bloqueo de
tercer grado y rara vez requieren tratamiento.

3. De 2° grado tipo Mobitz II: no existe alargamiento PR,
subitamente una onda P no conduce. Suele encontrarse
en enfermedades degenerativas, infecciosas (Chagas), is-
quemia y postoperatorio de cirugia cardiaca. Pueden dar
clinica de mareo o sincope y evolucionar a bloqueo de
tercer grado. En ocasiones requieren el implante de un
marcapasos, como es el caso de bloqueos de segundo
grado avanzado con bradicardia sintomdtica o disfun-
cion ventricular y en postoperatorios no resueltos tras 7
dias (Clase I, nivel de evidencia B*).

4. De tercer grado: ausencia de conduccion auriculoventri-
cular. En el electrocardiograma de superficie se observa
la presencia de un ritmo auricular, en general mas rapido
que el ventricular, por lo que hay mds ondas P que QRS,
con intervalos R-R constantes y PR variables. Existen rit-
mos de escape nodal o ventricular. Puede encontrarse en
enfermedades degenerativas, isquémicas o post-operato-
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rias de cirugia cardiaca. También existe una forma fami-
liar asociada al cromosoma 3p21 (enfermedad de Lene-
gre) y también en el cromosoma 19q13. La causa mds fre-
cuente es la primaria. En la poblacion infantil, la causa
mas frecuente es la congénita, que puede aparecer de for-
ma aislada o familiar, presentando una incidencia varia-
ble entre 1/10.000 y 1/20.000 nacidos vivos.

Puede presentarse de forma aislada o asociarse a mal-
formacion cardiaca (entre 25-50%). Las mas frecuentes son
transposicion de las grandes arterias, sindromes poliesplé-
nicos, defecto del septo auriculoventricular completo y ven-
triculo tnico. Puede deberse a dos causas, bien a malforma-
cién del tejido de conduccion cardiaca a ese nivel o bien a
destruccion del mismo por distintos agentes, como infeccio-
nes (miocarditis, endocarditis), hemorragias, presencia de
enfermedades autoinmunes maternas y/o colagenosis, co-
mo lupus eritematoso sistémico (LES), sindrome de Sjogren,
artritis reumatoide o dermatomiositis. Estas ltimas causas
son las mds frecuentes, se cree que causan el 60-70% de to-
dos los bloqueos cardiacos congénitos. En ellas se produce
anticuerpos IgG antinucleares anti-SSA/Ro y anti SSB/La.
Estos anticuerpos maternos son transferidos al feto a través
de la placenta, uniéndose al Ag Ro y La cardiacos, que afec-
tan al miocardio y tejido de conduccion en forma de infla-
macion y posterior fibrosis, produciendo un dafio inmuno-
logico irreversible en el tejido cardiaco del feto en desa-
rrollo, causando el bloqueo auriculoventricular. Con la eco-
cardiografia puede observarse bradicardia fetal extrema y
con el modo M puede verificarse la disociacion auriculo-
ventricular®.

En cuanto a la sintomatologia, en algunos casos se tole-
ra bien y no da sintomas hasta el nacimiento. En otros ca-
sos puede producir disfuncion ventricular severa con insu-
ficiencia cardiaca, cardiomegalia, hidrops, ascitis, derra-
me pericardico y sufrimiento fetal que puede llegar a oca-
sionar la muerte intratitero. En lactantes mayores se pue-
den presentar terrores nocturnos, cansancio e irritabilidad.
También se observan nifios de mayor edad que estan asin-
tomdticos. Algunos de ellos pueden presentar mareos con o
sin sincope llamados episodios de Stokes-Adams.

El tratamiento de urgencia cuando existe disfuncion ven-
tricular o bradicardia severa es la perfusion intravenosa
de isoproterenol y el implante de marcapasos temporal. El
tratamiento definitivo es el implante de un marcapasos, que
estaria indicado en bloqueos auriculoventriculares de tercer
grado con bradicardia sintomatica o disfuncién ventricular,
ritmo de escape QRS ancho o ectopia ventricular, y en post-
operatorios no resueltos tras 7 dias (clase I, nivel de eviden-
cia B), lactantes con bloqueo AV de 3° congénito con fre-
cuencia ventricular media inferior a 55 Ipm 6 70 Ipm cuan-
do se asocia a cardiopatia congénita (clase I, nivel de evi-
dencia C), nifios mayores de 1 afio cuando la frecuencia ven-
tricular media es inferior a 50 Ipm, pausas ventriculares
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FIGURA 3. Algoritmo de tratamiento de las bradiarritmias.

abruptas (mayores de 2 a 3 ciclos) o sintomas o sincopes de
causa no aclarada postcirugia con BAV 3° transitorio y blo-
queo fascicular residual (clase Ila, nivel de evidencia B)®“.

El manejo agudo de las bradiarritmias serd comin para
todos ellos y quedaria resumido en el algoritmo de la figu-
ra 39); en cuanto al tratamiento crénico seria el seguimien-
to y observacion en los casos en los que no esté indicado
el implante de un marcapasos permanente descrito previa-
mente en cada una de las bradiarritmias.

II. Ritmos rapidos
A. Supraventriculares (TSV)

Se definen como el ritmo cardiaco anormalmente rapi-
do que se origina por encima del haz de His, a menudo (pe-
ro no siempre) con un complejo QRS estrecho. Las dos for-
mas mds comunes de TSV en los nifios son la reentrada au-
riculoventricular (TRAV) (73%), incluyendo el sindrome de
Wolff-Parkinson-White (WPW), y la reentrada nodal (TR-
NAV) (13%). En el adolescente aumenta sensiblemente el
porcentaje de TRNAV y disminuye TRAV.

La prevalencia de la SVT no esta bien definida, pero se
estima que esta entre uno entre 250 y 25.000 nifios y es la
alteracion del ritmo mds comun en nifios. La prevalencia es
mucho mayor en los nifios gravemente enfermos con car-
diopatia congénita (Ebstein) o adquirida tratados en una
unidad de cuidados intensivos pediatrica cardiaca'®.

Se distinguen varias formas:

Del nodo sinusal

Los ritmos originados en el nodo sinusal tienen dos ca-
racteristicas: siempre hay una onda P delante de cada com-
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TABLA 3. Diferencias electrocardiograficas entre TSV mds
frecuentes en edad pedidtrica

T automatica

ECG TRAV TRNAV auricular
P Se ve No se ve o =0 T a sinusal,
distorsiona QRS algunas bloqueadas

PR PR <RP PR > RP PR < RP

(<100 ms) (>>>100 ms) (<100 ms y variable)
RR  Fijo Fijo Variable
ST Deprimido  Distorsionado Normal

>2 mm por p

plejo QRS, con un intervalo PR regular. El eje de la onda

P esta entre 0° y +90°.

1. Taquicardia sinusal: frecuencia mayor de 166 Ipm en la
primera semana de vida y 176 Ipm en el resto del 1¢ mes
de vida, 125 Ipm a los 2 afios 115 lpm a los 4 afios y 100
Ipm en mayores de 6 afios en reposo. Casi siempre debi-
da a alteracion extracardiaca y raramente sintomdticas,
se tratard la causa de la taquicardia (anemia, fiebre, etc.).

2. Arritmia sinusal o respiratoria: benigna. La frecuencia
cardiaca aumenta durante la inspiracion y disminuye
con la espiracion. Esta arritmia no tiene ningtn signifi-
cado hemodinamico ya que se trata de un fenémeno nor-
mal debido a las variaciones de la frecuencia con las fa-
ses de la respiracion.

Ritmos originados en las auriculas
Los cuales tienen dos caracteristicas: 1) Las ondas P son

anormales en nimero (nimero de ondas P T al de QRS) o

morfologia. (eje de P anormal); y 2) Complejos QRS nor-

males, u ocasionalmente anchos por aberrancias.

1. Extrasistoles auriculares: el QRS ocurre prematuramen-
te precedido de una onda P anormal. No hay pausa com-
pensadora (es incompleta). Son las arritmias mas fre-
cuentes en recién nacidos sanos. No tienen significado
hemodinamico y no precisan tratamiento.

2. Marcapasos auricular “migratorio”: consiste en cam-
bios graduales en las morfologias de las ondas P y los
intervalos R-R. El complejo QRS es normal. Se ve en ni-
fios sanos, no tiene significacion clinica y no precisa tra-
tamiento.

3. Taquicardia auricular: las taquicardias ectdpicas son ra-
ras. Su mecanismo no es del todo conocido, se piensa
que un foco tinico o multiple a nivel auricular o micro-
rreentradas auriculares podrian ser sus causantes. La fre-
cuencia ventricular (QRS) varia, pues hay ondas P blo-
queadas. En neonatos y lactantes existe un tipo denomi-
nado “incesante”, que caracteristicamente mantiene el
ritmo auricular ectopico el 90% del tiempo, rebelde al
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tratamiento antiarritmico habitual con digital, B-blo-
queantes 0 amiodarona y tampoco respondedora a la
cardioversion, las cuales pueden desaparecer espontane-
amente hasta un 90% antes de los 6 meses. Cuando no
es asi y existe repercusion hemodinamica (taquimiocar-
diopatia) el tratamiento sera la ablacion®”.

Flutter auricular: se caracteriza por una frecuencia au-
ricular rdpida (> 300 /min) y ondas P caracteristicas en
forma de “dientes de sierra” (ondas F). En ellas el ven-
triculo responde con bloqueo de diferentes grados 2:1,3:1,
4:1,y el QRS es normal. Es una de las arritmias mds co-
munes en el periodo neonatal y se debe a una reentrada
auricular, generalmente bien tolerada por el neonato con
adecuada respuesta al tratamiento antiarritmico (digo-
xina o amiodarona), y s6lo en casos excepcionales de
inestabilidad hemodindmica requiere la cardioversion
sincrona.

Fibrilacion auricular: se caracteriza por una frecuencia
auricular extremadamente rapida (350-600/min) con
“ondas f” y una respuesta ventricular irregularmente
irregular con QRS normal. La fibrilacion sugiere una pa-
tologia subyacente significativa. La no sincronia entre
la auricula y el ventriculo dard lugar a una disminucién
del gasto cardiaco. En casos de inestabilidad, el trata-
miento serd la cardioversion sincrona y si estd estable
digoxina, asociada o no a procainamida.

tica auricular, también puede ser incesante y ser rebel-
de al tratamiento farmacoldgico, requiriendo ablacion
con catéter.

b.Reentrada (“reciprocantes”), “paroxisticas”: el nodo
AV participa en el circuito de reentrada, son las taqui-
cardias mas frecuentes en la edad pedidtrica, menos
frecuentes en el neonato, se producen por la falta de
regresion de conexiones anémalas a nivel auriculoven-
tricular (mas frecuente posteroseptal y lateral izquier-
da) (mds frecuentemente) o intranodales (via lenta
en septo interatrial posterior junto a desembocadura
seno coronario) (mas propias del adolescente o adul-
to) presentes durante la vida fetal. Caracteristicamen-
te se inician de forma brusca precedidas de un extra-
sistole y su cese también es brusco; durante la taqui-
cardia podremos observar una onda p retrograda tras
QRS estrecho (conduccién ortodrémica) o ancho en
el menor de los casos <5% (antidromica) en las TRAV
y ausente o inmediatamente posterior al QRS TRNAV.
Clinicamente se suele manifestar como palpitaciones,
dolor toracico, fatiga y mareo (que es debido a la hi-
potension asociada con la frecuencia cardiaca rapida).
La mayoria de los nifios toleran bien los episodios
de taquicardia. Sin embargo, los episodios prolonga-
dos por la dificil identificacion en niflos mds peque-
fios puede precipitar la insuficiencia cardiaca (tos, pa-
lidez, irritabilidad, mala alimentacion, cianosis e in-

Ritmos que implican al nodo AV

La onda P puede estar ausente o tener ondas P (-) que
pueden seguir al QRS. El QRS es normal en morfologia y
duracion. Pueden ser:
1. Extrasistoles de la unién: un QRS ocurre prematura-

quietud) (19-50% neonatos con SVT de 24 a 36 ho-
ras y mas de 48 h, respectivamente)®.

El sincope puede ser una presentacion poco comun de
TSV. Sincope asociado con el sindrome de WPW y RR
preexcitado <220 ms en nifios es una sefial de adver-

mente con onda P ausente o (-) retrograda (detras del
QRS). La “pausa compensadora” puede ser completa o
incompleta. Se ve en nifios sanos. No tiene significacion
clinica.
Ritmo nodal acelerado: en presencia de una frecuencia
sinusal normal y conduccion AV normal, si el nodo AV
(region nodo AV-Haz de His) presenta un “automatis-
mo” aumentado, toma la funciéon de marcapasos. Las
ondas P estdan ausentes o son (-) retrgradas. En el ne-
onato y lactante sano la causa mas frecuente es miocar-
ditis. No suele tener significacion clinica ni precisar tra-
tamiento.
Taquicardia con implicacién nodal: la frecuencia ventri-
cular varia de 220-280 Ipm en neonatos a 180-240 Ipm
en nifios mas mayores y adolescentes. El QRS es gene-
ralmente normal pero pueden ocurrir “aberrancias”.
Podemos clasificarlas en:
a.Ectopicas (por automatismo): se caracterizan por te-
ner una frecuencia ventricular mayor o igual que la
auricular, fendmeno de “calentamiento” en su inicio
y “enfriamiento” en su cese. Al igual que la automa-
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tencia grave, y puede ser sefial de la fibrilacion auri-
cular (FA) con conduccién AV rapida a lo largo de la
via accesoria. Se encuentran en mayor riesgo de desa-
rrollar fibrilacion auricular y muerte sabita cardiaca
por lo que serian candidatos a estudio electrofisiolo-
gico y posible ablacion*10),

Un tipo de TRAV es la permanente reciprocante de la
union (Coumel) en la que, a diferencia del resto de
TRAYV, la conduccion retrograda por la via es lenta
al igual que la anterdgrada por el nodo AV, creando
un ciclo estable de reentrada, comportdndose de ma-
nera incesante y pudiendo desencadenar taquimiocar-
diopatia e insuficiencia cardiaca''!.

En cuanto a la historia natural de TAV estd en parte
relacionada con la edad en la presentacion inicial. Los be-
bés que se presentan con SVT en el periodo neonatal tienen
una probabilidad del 30 al 70% de ser asintomaticos y no
requieren tratamiento al afio de edad, aunque algunos pue-
den tener recurrencia posterior a en una media de edad de
ocho afios. En contraste, SVT persiste en el 78 % de los
pacientes en los que se presentaron después de los cinco afios
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FIGURA 4. Algoritmo de tratamiento agudo de taquicardias supraventriculares.

de edad. Se especula que cambios en el tono autonémico
durante la infancia pueden dar lugar a este patron de de-
saparicion y reaparicion alterando via accesoria y la con-
duccion y refractariedad del nodo AV(12),

El tratamiento inicial es comun para todas las TSV y
queda reflejado en el algoritmo de la figura 4.

Con lo que respecta al tratamiento cronico, no existe
unanimidad, por lo general se tomara una actitud expectan-
te en nifios mayores de 1 afio y <5 afios con 1 unico episo-
dio, sin miocardiopatia ni inestabilidad hemodindmica tras
obnservacion durante 24 horas. En lactantes por falta de re-
conocimiento de la arritmia se preferird el tratamiento far-
macoldgico durante el primer afio de vida, aunque los estu-
dios realizados hablan de similar efectividad del tratamien-
to cronico con digital y la actitud expectante con maniobras
vagales durante la crisis. Se tratara farmacologicamente a
largo plazo los nifios con episodios frecuentes, recurren-
tes, muy sintomadticos y generalmente los fairmacos elegidos
seran!’13:14);
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- Lactantes:

- Digoxina: 10 pg/kg/dia (no WPW).

- Propranolol 2-4 mg/kg/dia (4 dosis).
- > 1 ano: atenolol 1-2 mg/kg/dia.

- Refractarias:

- Flecainida.

- Amiodarona.

- Sotalol.

- Combinaciones: flecainida + amiodarona / flecainida

+ sotalol.

En cuanto a la ablacion con radiofrecuencia es una
técnica con alta tasa de éxito (90%) pero no exenta de
complicaciones tales como bloqueo auriculoventricular,
perforacion, lesion del plexo braquial, embolia 0 neumo-
torax, mayores cuanto menor es la edad del paciente (<
15 kg) tal como queda descrito en la tabla 4, por ello es
recomendable cefiirse a las indicaciones actualmente es-
tablecidas por la NASPE 2002 que quedan reflejadas en
la tabla 509,
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TABLA 4. Tasa de éxito y complicaciones ablacion con
radiofrecuencia.

TABLA 5. Indicacion de la ablacion de la taquicardia en nifios

(NASPE 2002).

Sin cardiopatia ~ Con cardiopatia

estructural estructural
Vias accesorias 92/96% 80%
Intranodal 97199% 60%
Taquicardia auricular ~ 8790% 60%
Complicaciones
Mayores 2,6/3% 4,2%
Muerte 0,1/0,01% 0,3%

Actualmente se dispone de nuevas técnicas como mapeo
de activacion y crioablacion que ya se han demostrado més
seguras, minimizando las complicaciones secundarias al pro-
cedimiento, utiles en nifilos menores de 20 kg y arritmias ori-
ginadas en regiones proximas al nodo auriculoventricular
disminuyendo el riesgo de bloqueo aunque con una mayor
tasa de recidivas!®!7).

B. Ventriculares

Se trata de ritmos originados en el miocardio ventricu-
lar o células de Purkinje por debajo de la bifurcacion del
haz de His. Electrocardiograficamente se caracterizan por
QRS anchos (>80 ms) y “abigarrados” con morfologia de
bloqueo de rama con ondas T en direccion opuesta. Los
QRS estan disociados con respecto a las ondas P. Los rit-
mos originados en los ventriculos pueden ser:

1. Extrasistoles ventriculares
Consisten en complejos QRS que se adelantan. Tienen

la onda T en sentido opuesto al QRS y por lo general “pau-

sa compensadora” completa. Se pueden producir “latidos
de fusion” (complejos QRS intermedios entre el QRS si-

nusal y el extrasistole, generalmente precedidos de onda P

y con un PR corto). Son frecuentes en nifios sanos. No pre-

cisan estudios adicionales.

Pueden clasificarse de diversas formas:

- Por la interrelacion de los extrasistoles: “Bigeminismo”:
cada complejo QRS anormal alterna con un QRS nor-
mal regularmente. “Trigeminismo”: cada QRS anormal
(extrasistole) es seguido de 2 QRS normales. “Parejas”:
2 QRS anormales (extrasistoles) seguidos. “Tripletes”:
extrasistoles seguidos. 3 0 mas extrasistoles se denomi-
nan de forma arbitraria como taquicardia ventricular.

- Segun la “similitud” de los QRS, los extrasistoles se
dividen en: “monomorficos” o unifocales (los QRS tie-
nen la misma morfologia en la misma derivacion); o “po-
limorficos” o multifocales (los QRS son de morfologia
diferente).

Los extrasistoles ventriculares son frecuentes en nifios
sanos, también pueden verse en miocarditis, falsos tendo-
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Clase I

1. Sindrome de WPW tras un episodio abortado de muerte
subita.

2. Sindrome de WPW asociado con sincope e intervalo RR
corto durante la fibrilacion auricular (RR preexcitado
<250 ms) o con periodo refractario efectivo de la via
accesoria corto < 250 ms durante estimulacion auricular.

3. TSV crénica o recurrente asociada con disfuncion
ventricular.

Clase ITa

1. TSV recurrente y/o sintomatica asociada con disfuncion
ventricular.

2. Pacientes con cardiopatia congénita en los que la cirugia
cardiaca puede imposibilitar o dificultar el acceso vascular
o cardiaco al sustrato arritmico.

3. TSV incesante cronica (> 6-12 meses tras un evento inicial)
con funcién ventricular normal.

4. Taquicardia por reentrada auricular cronica o con
frecuentes recurrencias.

5. Palpitaciones con TSV sostenida inducida durante el estudio
electrofisioldgico.

Clase IIb

1. Preexcitacion asintomatica (patréon de WPW en el ECG),
edad > § afios, sin taquicardia reconocida, y cuando el
riesgo/beneficio del procedimiento y de la arritmia ha sido
claramente explicitado.

2. TSV en nifios > 5 afios cuando el tratamiento antiarritmico
ha controlado eficazmente la taquicardia.

3. TSV en nifios < 5 afos de edad, refractaria al tratamiento
antiarritmico, incluido el sotalol y la amiodarona.

4. Taquicardia por reentrada auricular, con 1-3 episodios por
aflo, que requieren intervenciéon médica.

5. Ablacién del nodo AV e implantacion de marcapasos como
alternativa al tratamiento médico en pacientes con
taquicardia por reentrada auricular refractaria.

Clase III

—_

Sindrome de WPW asintomatico en < 5 afios.

TSV controlada médicamente en nifios < 5 afios.

3. Episodios de TSV no sostenida que no requieren otro tipo
de terapia y/o son minimamente sintomaticos.

o

nes ventriculares, lesiones miocardicas, tumores, displasias,
etc.

Los extrasistoles aislados son benignos, sobre todo si
son monomorficos y disminuyen con el ejercicio. Son sig-
nos de “mal prondstico”: si se asocian a cardiopatia, si hay
antecedentes familiares de muerte stibita, si aumentan con
el ejercicio, si son “multifocales”, si hay rachas con sinto-
mas, si hay episodios frecuentes de taquicardia ventricular
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paroxistica o si son incesantes. Si son aislados y con carac-
teristicas de benignidad, no precisan de mds estudios. Los
extrasistoles monomorficos frecuentes, incluyendo bigemi-
nismo y trigeminismo, no necesitardn tratamiento. Si les
realizaremos ECG para valorar el QTc y posibles altera-
ciones de ST-T; ecocardiografia para descartar anomalias es-
tructurales, miocarditis, etc.; y prueba de esfuerzo, ya que
ésta puede inducir o exacerbar la arritmia, lo cual orienta-
ria sobre una posible cardiopatia subyacente, y puede reve-
lar un QT ¢ largo durante el periodo de recuperacion.

Los nifios con extrasistoles polimérficos o multifocales,
ademds de las pruebas antes mencionadas, precisan de un
registro electrocardiografico de 24 horas (Holter), con el fin
de detectar la severidad y la extension de la arritmia ventri-
cular. Ademds tienen que ser evaluados periddicamente.

2. Taquicardia ventricular

Se define como 3 o mads extrasistoles ventriculares a una
frecuencia de 120-200/min. Los QRS son anchos, con on-
das T opuestas al QRS. Los QRS pueden ser monomérficos
o0 pueden variar de forma fortuita (polimérficos). Las “tor-
sades de puntas” son una forma de TV polimérfica carac-
terizada por una TV paroxistica durante la cual hay cam-
bios progresivos en la amplitud y polaridad del QRS sepa-
rados por un complejo de transicion estrecho. Pueden ocu-
rrir en el sindrome del QT largo. Las TV a veces son difi-
ciles de distinguir de una TSV con aberrancia. Los siguien-
tes hallazgos son de ayuda para diferenciar la conduccion
ventricular aberrante de los extrasistoles ventriculares: a)
Un patron rsR en V1 recuerda al bloqueo de rama derecha
y sugiere aberrancia. En un extrasistole la morfologia es ra-
ra y no recuerda a la forma cldsica de bloqueo de rama
derecha ni izquierda. b) QRS anchos aislados siguiendo a
ondas P con intervalos R-R regulares sugieren aberrancia.
c) La presencia de “latidos de fusiéon” es un signo de ex-
trasistolia. Una taquicardia con un QRS ancho en un nifio
debera ser considerada y tratada como una taquicardia ven-
tricular mientras no se demuestre lo contrario.

Las causas de las TV generalmente indican una patologia
miocardica seria. En nifios se ven con mayor frecuencia las:
a. Asociadas a cardiopatia congénita. Ya sea reparada o no

y dentro de ellas en la tetralogia de Fallot, sobre todo si

existen lesiones residuales (hasta un 12%)8), obstruc-

ciones del tracto de salida del ventriculo izquierdo y dis-
funcion ventricular; también cuando estas cardiopatias
tienen un QRS mayor de 180 ms y en edades mds avan-
zadas. Se ha hablado de la utilidad de estudios con esti-
mulacion ventricular en el postoperatorio de estos pa-
cientes para identificar los de mayor riesgo de desarro-
llar arritmias ventriculares y muerte subita. En este tipo
de pacientes se tratara la arritmia cuando sea TV sos-
tenida y/o sintomatica. En una primera instancia se co-
rregirdn los defectos hemodindmicos residuales, si los
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TABLA 6. Sindrome QT largo congénito y adquirido.

Congénito

- Jervell Lange-Nielsen
- Romano-Ward
- Idiopatico

Adquirido

- Alteraciones metabdlicas: hipokaliemia, hipomagnesemia,
hipocalcemia, anorexia, malnutricion, dietas proteicas,
hipotiroidismo

- Bradiarritmias: Disfuncion sinusal, BAV 2°y 3°

- Drogas antiarritmicas: Quinidina, procainamida,
disopiramida, amiodarona, sotalol, dofetilide, ibutilide,
azimilide, sematilide

- Antimicrobianos: Eritromicina, claritromicina,
azitromicina, pentamidina, fluoroquinolonas, espiramicina,
cloroquina, mefloquina

- Antihistaminicos

- Drogas psicotropas: tioridazina, fenotiazidas,
antidepresivos triciclicos, haloperidol

- Otras drogas: Inhibidores selectivos de la recaptacion de
serotonina, risperidona, metadona, vasodilatadores,
diuréticos, antagonistas de la serotonina, metadona,
cisapride, domperidona, inhibidores proteasa HIV,
insecticidas organofosforados, cocaina

- Otros factores: Infarto miocardico, hipertension
intracraneal, HIV, hipotermia, lupus

hubiera. No existe un consenso claro en cuanto a el me-

jor tratamiento, aunque si parece haberse visto la falta

de respuesta al tratamiento farmacolégico (amiodaro-
na, procainamida, sotalol)™ y la alta tasa de recidivas

y ausencia de reduccion de muerte stbita postablacion®”

(indicada en TV sostenida monomorfa estable), por ello

cada vez se amplian mas las indicaciones de implante de

desfibrilador (desfibrilador automaético implantable)

(DAI) en este tipo de pacientes que actualmente, segiin

las guias, son: pacientes resucitados de muerte stibita por

TV de causa no reversible (clase I evidencia B ), TV sos-

tenida tras ablacion no exitosa (clase I evidencia C), sin-

cope no explicado asociado a disfuncion ventricular (cla-
se ITa evidencia C)®™.

b. Trastornos genéticos. Se pueden clasificar como cana-
lopatias (trastornos que afectan el movimiento de iones)
o trastornos de miocardiopatia.

e Sindrome de QT largo (SQTL): es un trastorno de la
repolarizacion del miocardio se caracteriza por una
prolongacion del intervalo QT y anomalias de la on-
da T en el ECG, sincope y muerte subita cardiaca.
La mayoria de los pacientes tienen una pérdida de fun-
cion de un canal de potasio (por ejemplo, KCNQ1 y
KCNH2) o una ganancia de funcién de un sodio ca-

nal (por ejemplo, SCNS5A) (Tabla 6).
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Se han descrito 2 fenotipos de SQTL. El mas comun,
de forma autosomica dominante, el sindrome de Ro-
mano-Ward, tiene un fenotipo puramente cardiaco. La
forma autosdmica recesiva, el sindrome de Jervell-Lan-
ge-Nielsen, se asocia con SQTL y sordera neurosenso-
rial, y tiene un curso clinico mas maligno. El SQTL se
asocia con un mayor riesgo de arritmias potencialmen-
te mortales, conocidas como torsades de pointes. Tam-
bién existen numerosas causas de SQTL adquirido (Ta-
bla 4). Los pacientes con SQTL se presentan con sinco-
pe, convulsiones o paro cardiaco. Una historia familiar
de muerte stbita o convulsiones debe hacer sospechar
esta entidad. La tasa de mortalidad se ha reducido con
la identificacion mds temprana de los pacientes afec-
tados y el tratamiento, incluida la terapia con B-bloque-
antes, la restriccion de los deportes, la evitacion de los
medicamentos que prolongan el intervalo QT¢ y/o im-
plante de DAT en sujetos de alto riesgo: en muerte su-
bita resucitada concomitante con B-bloqueantes (clase
I evidencia A), sincope 0 TV a pesar de tratamiento con
B-bloqueantes (clase ITa evidencia B)*21,

Sindrome de Brugada: canalopatia poco comun, se
asocia con los hallazgos ECG caracteristicos de eleva-
cion del segmento ST en las derivaciones V1 a V3 y
bloqueo de rama derecha. Se hereda con un patrén au-
tosdmico dominante con expresividad variable. Las
mutaciones genéticas de SCNSA, que codifica para la
subunidad de un canal de sodio cardiaco, dando lu-
gar a una pérdida de la funcion del canal de sodio,
se han encontrado en el 10 al 30%?.

Los pacientes afectados presentan arritmias ventricula-
res potencialmente mortales. La muerte stbita cardiaca
puede ser el primer acontecimiento clinico y ocurre en
hasta un tercio de los pacientes. La muerte generalmen-
te ocurre durante el suefio y en horas de la madruga-
da. Una historia familiar de muerte subita a temprana
debe hacer sospecharla. El tratamiento con DAI estard
indicado en muerte subita resucitada (clase I evidencia
C) y es razonable con ECG espontaneo de Brugada y
sincope o TV asociada (clase IIa evidencia C)*21:22),

cipal del reservorio de calcio dentro del reticulo sar-
coplasmico). Presentan mayor prevalencia durante
la infancia por mayor intensidad de ejercicio fisico.
Aproximadamente el 30% de los pacientes tienen an-
tecedentes familiares de muerte siibita, a menudo en
la adolescencia. El pronéstico es malo, incluso en pa-
cientes tratados con B-bloqueantes o DAI cuyas indi-
caciones son similares al SQTL“2Y,

Miocardiopatia hipertrofica: la miocardiopatia hiper-
trofica es la causa mas frecuente de muerte subita en
personas jovenes en los Estados Unidos. Es una enfer-
medad genética del sarcomero cardiaco que es cau-
sada por mutaciones en uno de los mas de 50 genes
que codifican la mayoria de las proteinas contracti-
les del miocardio que condicionan inestabilidad eléc-
trica y TV. Estara indicado el tratamiento con DAl en
TV sostenida o FV (clase I evidencia B)*21,
Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho
(MAVD): es un trastorno del ventriculo derecho que
se caracteriza por grasas o reemplazo fibroadiposo del
miocardio con formacion de aneurismas y anormali-
dades movimiento de la pared (evidenciado mediante
resonancia magnética). En algunos casos también del
tabique ventricular. Representa el 3 al 5% de las muer-
tes subitas sin explicacion en adolescentes y adultos
jovenes. Ambas formas, autosémica dominante y re-
cesiva de la MAVD, se han reportado con mutaciones
identificadas en varios genes de la proteina desmoso-
micas. MAVD autosOmica recesiva es menos comun
y puede ser parte de un sindrome llamado enfermedad
de Naxos, que también incluye hiperqueratosis de las
palmas y plantas, y alteraciones del pelo. Los pacien-
tes afectados presentan mareos, palpitaciones y sinco-
pe debido a VT. La TV tiene un patrén de bloqueo
completo de rama izquierda. Estard indicado el im-
plante de DAT en muerte subita resucitada asociada a
TV o FV (clase I evidencia B) o en enfermedad ex-
tensa con disfuncion ventricular, antecedentes fami-
liares o sincope sin exclusion de TV o Fv como cau-
sa (clase IIa evidencia C)*21,

c. Enfermedad cardiaca adquirida. Menos frecuentes, al-
gunas de ellas son: enfermedad cardiaca coronaria (Ka-
wasaki), miocarditis, enfermedad de Chagas (causada
por el parasito Trypanosoma cruzi, que se encuentra
principalmente en América Central y del Sur). Aunque
es raro en los nifios, pueden desarrollar una miocardio-
patia dilatada y se asocia con bloqueo cardiaco y VT du-
rante la fase cronica de la infeccidn, alteraciones meta-
bolicas: hipopotasemia, hipomagnesemia, o la anorexia,
enfermedad intracraneal: accidente cerebrovascular
De causa idiopdtica. Comprenden:
e Ritmo idioventricular acelerado (RIVA): TV mono-
morfica relativamente lento 120-200 Ipm, se observa

Taquicardia ventricular polimérfica catecolaminér-
gica (CPVT): son pacientes con riesgo de VT, fibrila-
cion ventricular y muerte subita, especialmente en re-
lacion con el estrés o el ejercicio. En reposo el ECG
suele mostrar EV y TV polimoérfica no sostenida. Se
hereda en un patrén autosémico dominante o auto-
somico recesivo y también ocurre en casos esporadi-
cos como una mutacion de novo. Se han identificado
diversas mutaciones de los loci de genes que codifican
proteinas implicadas en la regulacion del calcio en el
reticulo sarcopldsmico. Estos incluyen mutaciones del  d.
gen RyR2 (que codifica el receptor de rianodina) y el

calsecuestrina 2 gen (que codifica una proteina prin-
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Taquicardia ventricular
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FIGURA 5. Algoritmo de tratamiento agudo de la taquicardia ven-
tricular.
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con mas frecuencia en los recién nacidos. Se distingue
de otras formas mds malignas de la TV debido a su
ritmo mas lento y la ausencia de sintomas. Desapa-
rece con el ejercicio. Generalmente no necesita trata-
miento?3,

Taquicardia idiopatica del tracto de salida VD
(TVTSVD): condicion benigna que se resuelve espon-
taneamente. Esta alteracion del ritmo se cree que es
una actividad mediada por el AMPc activa que surge
del TSVD. Frecuencia lenta 140 a 190 latidos por mi-
nuto con un patréon de QRS de bloqueo de rama iz-
quierdo y eje inferior. La mayoria de los nifios con
TVTSVD son asintomaticos y el presente a causa de
un hallazgo incidental. La resonancia magnética (RM)
puede revelar anormalidades sutiles del ventriculo de-
recho, incluso el adelgazamiento de la pared libre del
ventriculo, infiltracién grasa y anomalias movimien-
to de la pared. El tratamiento de la taquicardia
TVTSVD estd indicado en pacientes sintomdticos y los
pacientes que desarrollan cardiomiopatia inducida por
taquicardia. La terapia incluye firmacos antiarritmi-
cos y la ablacion con catéter que ha demostrado ser
muy exitosa. El prondstico es excelente?).

TV pueden originarse en el tracto de salida del ventri-
culo izquierdo (TSVI), y es similar a la taquicardia del
TVTSVD en sus manifestaciones clinicas, prondstico

I. Sanchez Pérez

y manejo. El ECG muestra TV monomérfica con un
bloqueo de rama derecha y eje inferior.

¢ Taquicardia ventricular izquierda o taquicardia fasci-

cular Belhassen es una TV benigna, el ECG muestra
un bloqueo de rama derecha con eje superior o izquier-
da. Se origina en el fasciculo posterior izquierdo y se
produce en ausencia de cardiopatia estructural, aun-
que puede estar relacionada con falsos tendones de
ventriculo izquierdo.

El mecanismo de la TV se cree que es la reentrada ya
que se inicia con la estimulacion auricular y ventricu-
lar es sensible al verapamilo®’,

3. Fibrilacion ventricular

Son QRS irregulares de diverso tamafio y configuracion.

La frecuencia es rapida e irregular. La situacion hemodina-
mica es grave, incluso fatal. Precisa de maniobras de resu-
citacién inmediatas incluyendo la “desfibrilacion” (4 jul/ kg).

El tratamiento agudo de todas las taquicardias ventri-

culares y el de la fibrilacion ventricular queda reflejado en
el algoritmo de la figura 3, en cuanto al tratamiento créni-
co ya ha quedado reflejado en cada apartado®.
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ARTICULO ORIGINAL

Miocardiopatias y trasplante cardiaco

L. Garcia-Guereta Silva, L. Deiros Bronte, C. Labrandero de Lera

RESUMEN

Se ha publicado un nuevo documento de consenso de la
American Heart Association (AHA) que define las mio-
cardiopatias como el conjunto de enfermedades del miocar-
dio asociadas a alteracion mecdnica y/o eléctrica del cora-
zO6n que normalmente se acompana de hipertrofia o dila-
tacion secundaria a una serie de causas frecuentemente ge-
néticas. Este nuevo documento hace un enfoque etioldgico
clasificindolas en primarias (con afectacion fundamental-
mente del corazon) y secundarias a enfermedades sistémi-
cas. Las primarias se clasifican segtin su etiologia en gené-
ticas, adquiridas y mixtas. A efectos practicos-didacticos se
sigue hablando de miocardiopatias hipertrofica, dilatada
o restrictiva. Se exponen su clinica, los estudios complemen-
tarios necesarios para su diagndstico y los tratamientos mé-
dicos y quirtrgicos, con especial referencia a las indicacio-
nes del trasplante cardiaco.

Palabras clave: Miocardiopatia dilatada; Miocardiopatia
hipertrofica; Miocardiopatia restrictiva; Trasplante cardia-
co.

ABSTRACT

A new consensus document of the AHA has been recent-
ly published and it defines cardiomyopathies as a group of
diseases of the myocardium that causes mechanic or electri-
cal dysfunction. They are usually associated with hypertro-
phy or dilatation and are more often secondary to different
causes, frequently of genetic origin. This new document ad-
dresses an etiological approach and classifies diseases as pri-
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mary (involvement of the heart) and secondary to systemic
diseases. Primary cardiomyopathies are further classified as
genetic, acquired or mixed. Symptoms, complementary stud-
ies for diagnosis and medical and surgical treatments are
explained, with special reference to the indications of heart
transplantation.

Key words: Dilated cardiomyopathy; Restrictive cardiomy-
opathy; hypertrophic cardiomyopathy; Heart transplant.

INTRODUCCION

Recientemente se ha publicado un nuevo documento de
consenso de la American Heart Association (AHA) que in-
tenta incorporar los nuevos conocimientos sobre las distin-
tas enfermedades, especialmente en el campo de la genéti-
ca, a las antiguas clasificaciones y definen las miocardiopa-
tias como el conjunto de enfermedades del miocardio aso-
ciadas a alteracion mecdnica y/o eléctrica del corazon que
normalmente se acompana de hipertrofia o dilatacion se-
cundaria a una serie de causas frecuentemente genéticas'".
Este nuevo documento modifica la clasificacion cldsica de
miocardiopatia dilatada, hipertrofica y restrictiva y hace un
enfoque etioldgico clasificindolas en primarias (con afecta-
cion fundamentalmente del corazon) y secundarias a enfer-
medades sistémicas. Las primarias se clasifican segtin su etio-
logia en genéticas, adquiridas y mixtas (Tabla 1). A efec-
tos practico-didacticos se sigue hablando de miocardiopa-
tias hipertrofica, dilatada o restrictiva.

INCIDENCIA DE MIOCARDIOPATIAS

La incidencia anual que muestran dos estudios epide-
mioldgicos pediatricos de Australia®y EE.UU.® es muy si-
milar: 1,13-1,24 por 100.000. Es mas frecuente en meno-
res de 1 afio (8,4/100.000 frente a 0,7 por 100.000 en ni-
fios de 1-18 afos)®). La dilatada constituye el 58,6% del to-
tal, la hipertrofica el 25,5% v la restrictiva el 2,5%; un 9,2%
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TABLA 1. Miocardiopatias primarias.

Miocardiopatias primarias (afectacion cardiaca predominante)

Genéticas

Mixtas

Adquiridas

- M. hipertrofica
- Displasia arritmogénica de ventriculo derecho
- Miocardiopatia no compactada
— Enfermedades por depésito de glucdgeno: - Danon
- PRKAG2
- Pompe
- Fabry
— Alteraciones de conduccion
- Miocardiopatias mitocondriales
- Canalopatias: - QT largo
- Brugada
- QT corto
-TVCA

- M. dilatada
— M. restrictiva

— Inflamatorias (miocarditis)
— Estrés (tako-tsubo)

— Periparto

- Inducida por taquicardia
- Hijos de madre diabética

PRKAG2: Protein kinasa activated gama 2. TVCA: taquicardia ventricular catecolaminérgica. Modificado de Maron'.

corresponde a miocardiopatia no compactada (fundamen-
talmente dilatada). En un estudio realizado en Inglaterra e
Irlanda®® que incluia solo pacientes ingresados la inciden-
cia fue algo menor, de 0,87 por 100.000 nifios menores de
16 afios.

MIOCARDIOPATIA DILATADA (MD)

Se caracteriza por una disfuncion sistolica ventricular
izquierda con aumento de la masa y del volumen cardiaco®.
La incidencia anual de MD en nifios es de 0,58 casos por
100.000. Es mas frecuente en nifios que en nifias, en raza
negra y en lactantes menores de un afo (4,4 por 100.000
frente a 0,34 casos por 100.000)5),

La etiologia incluye causas infecciosas, familiares, alte-
raciones del metabolismo, toxicas, y secundaria a sindro-
mes malformativos. A medida que se refinan los métodos
diagnosticos se van llegando a tipificar mejor, pero en su
mayoria la causa sigue siendo desconocida®®). Una de las cau-
sas mds frecuentes es la miocarditis; el dafio cardiaco se pro-
duce por un efecto directo del virus acompafiado de una res-
puesta inmunoldgica que conduce a una alteracion funcio-
nal que puede ser reversible o irreversible. Los virus respon-
sables mas frecuentes en los afios 80-90 eran los Coxac-
kie, posteriormente los adenovirus y, en la actualidad, los
parvovirus B19¢), El diagndstico de miocarditis se plantea
ante un cuadro de insuficiencia cardiaca (IC) aguda, espe-
cialmente si se precede de un cuadro viral. El diagndstico
definitivo se basa en alteraciones histoldgicas detectadas por
biopsia y recuperacion de virus en tejido miocardico por
técnicas de PCR e hibridacion in situ y se ve limitado por la
dificultad de realizar biopsias a pacientes criticos en la fa-
se precoz de la enfermedad y porque la rentabilidad de las
pruebas microbioldgicas es limitada”). Actualmente los ha-
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llazgos de la RM son muy orientativos para el diagnosti-
co®.

Las formas familiares suponen el 5% del total®. El patron
de herencia puede ser autosdmico dominante, recesivo o liga-
do a X. En todos los casos de MD se debe hacer un scree-
ning a los familiares de primer grado ya que hasta un 20%
puede tener alteraciones asintomaticas. Los genes implica-
dos en las mutaciones genéticas pueden ser sarcoméricos (ca-
dena pesada de la B-miosina, proteina C, actina, a-tropomio-
sina y troponina T y C) o proteinas del citoesqueleto celular
(distrofina, desmina, lamina A/C, 3-sarcoglicano, 3-sarcogli-
cano y metavinculina). También se han descubierto alteracio-
nes en las proteinas de los discos Z y otras proteinas®. La lis-
ta de genes implicados estd creciendo y el diagndstico genéti-
CO por expertos comienza a ser una realidad tanto para el diag-
nostico de casos familiares como para el consejo genético.

La enfermedad de Duchenne (ED) y enfermedad de Bec-
ker (EB) son las mds frecuentes de las miocardiopatia de ori-
gen neuromuscular®). Se deben a mutaciones en el gen de la
distrofina, con patron de herencia ligado a X y que produ-
cen una ausencia practicamente total (ED) con muy mal pro-
néstico o parcial de esta proteina (EB) con mejor pronds-
tico por lo que en algunos casos se les incluye en lista de
trasplante(!),

Un pequenio porcentaje de los casos de MD son de ori-
gen metabolico®?). En el caso de recién nacidos y lactantes
se debe hacer un screening amplio que incluya el metabo-
lismo de los dcidos grasos, los aminoacidos y el estudio de
carnitina y acilcarnitinas en laboratorios de referencia®!?,

La toxicidad miocardica por antraciclinas es dosis de-
pendiente y puede ser precoz o aparecer tiempo después del
tratamiento. Las pautas de prevencion se enfocan a la dis-
minucion de la dosis total acumulada ya que se relaciona
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TABLA 2. Estudios complementarios en miocardiopatias.

- Historia familiar
- Rxtorax
- ECG
- Ecocardiograma (incluidos parientes)
- Resonancia magnética
- Ac. grasos y aminodacidos en sangre y orina
— Lactico y pirtvico en sangre
- Glucosa, iones, Ca, Mg, Se
- Hemograma con PCR y VSG
- CPK, CPK Mb, troponina
- BNP o Pro BNP
- Carnitina y acilcarnitina
- Bioquimica con colesterol
- Biopsia muscular
- Estudio microscopia dptica y electronica
- Estudio de la cadena respiratoria mitocondrial
- Biopsia endomiocardica
- Estudios de virus
- PCR en sangre
- PCR en tejido miocardico
- Serologias

Modificado de Towbin ]

directamente con el dafio miocardico con una incidencia del
2-5% de los pacientes con dosis acumuladas superiores a
400-500 mg/m? 12,

-

quierdo.

: | veloe.:| 25 mn/s | wiemb{ 10 mm/mv| Pref.i 10 mn/
FIGURA 1. Registro ECG de un paciente con 1 mes con miocarditi

Presentacion clinica

Los nifios pequefios tienen taquipnea, taquicardia, recha-
zo de alimentacion, hipersudoracion y enlentecimiento de la
curva ponderal. Los mayores refieren disminucion de tole-
rancia a esfuerzos y disnea. El estancamiento de la curva pon-
deral y la pérdida de peso son sintomas preocupantes. Es re-
lativamente frecuente el dolor abdominal y la astenia®. Los
soplos son poco frecuentes, pueden presentar taquipnea y
taquicardia, crepitantes basales y hepatomegalia. Los ede-
mas son raros en recién nacidos y lactantes. El comienzo pue-
de ser agudo o instaurarse de forma solapada. La edad me-
dia de presentacion suele ser de 1 afio y con frecuencia estan
en mala clase funcional®. El prondstico es peor a mayor
edad, a peor funcion sistdlica, a peor situacion clinica en el
momento del diagndstico y mejor en el caso de miocardi-
tis*?), El prondstico en la MD es malo, con un riesgo de tras-
plante o muerte del 31-34%*? al afio y del 45% a los 5
afios”). Los factores aparentemente protectores serian edad
< 1 ano y el origen infeccioso. La miocarditis virica puede
cursar de forma aguda, subaguda o tener un curso fulminan-
te acompanado de insuficiencia cardiaca muy severa. Tradi-
cionalmente se ha dicho que las miocarditis en 1/3 se curan
en 1/3 se cronifican y en 1/3 fallecen. El curso fulminante de
las miocarditis no es, sin embargo, sinénimo de trasplante o
fallecimiento, ya que en muchos casos se pueden recuperar
aunque en ocasiones necesiten terapia intensiva e incluso sis-
temas de asistencia ventricular(>'4,

| #l50~ 0.18- 40 mE |

s. Potenciales disminuidos y patron de sobrecarga de ventriculo iz-
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FIGURA 2. Miocardiopatia dilatada. A) Cardiomegalia severa. B) Eco 2D apical 4 cimaras. Forma redondeada del VI con pared

adelgazada. VI: ventriculo izquierdo.

Estudios complementarios (Tabla 2)
ECG

El ECG muestra sobrecarga izquierda con alteraciones
de repolarizarizacion (Fig. 1). Puede haber disminucion de
potenciales y arritmias o trastornos de conduccion auricu-
lo-ventricular (AV). El ECG puede sugerir el diagndstico
etiologico como en el caso del origen anémalo de arteria co-
ronaria de la arteria pulmonar (ondas Q profundas en Iy
AVL) y en el caso de arritmias cronicas.

Rx

Muestra cardiomegalia con dilatacion de ventriculo iz-
quierdo y/o de ventriculo derecho y ocasionalmente de au-
ricula izquierda con o sin congestion pulmonar. La pre-
sencia de cardiomegalia hace sospechar origen crénico, mien-
tras que su ausencia unida a congestiéon pulmonar sugiere
un cuadro agudo.

Ecocardiograma

El patron diagnostico es la dilatacion de cavidades con
adopcion de forma esférica y disminucion de los pardme-
tros de funcion sistolica (Fig. 2). También hay alteracion de
parametros de funcion diastdlica. Puede haber insuficiencia
moderada o severa de las valvulas mitral y/o tricispide. Se
deben referir siempre los valores a valores z de forma que
se puedan normalizar los resultados a la edad, peso y super-
ficie corporal de los pacientes. Se pueden formar trombos
intracavitarios y también evolucionar hacia hipertension
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pulmonar. Las caracteristicas del miocardio pueden detec-
tar areas de fibroelastosis endocardica y mala compactacion
de VI. En los altimos afios se estan incorporando al estudio
las nuevas técnicas de Doppler tisular, eco tridimensional,
strain rate y speckle tracking!™.

Resonancia magnética

La RM es util para el diagnéstico funcional y para la ca-
racterizacion del tejido miocardico. En el caso de miocardi-
tis hay dreas de aumento de sefial en T2 en regiones sube-
picardicas y en la capa miocardica media, y ademas mues-
tra una captacion focal tardia del gadolinio sin afectacion
endocardica. La ausencia de este patron, sin embargo, no
excluye miocarditis; asimismo, varian con la evolucion de
la enfermedad hasta desaparecer o mantenerse zonas de hi-
percaptacion en el caso de evolucionar a miocardiopatia di-
latada. La utilidad de la biopsia parece mayor en las zonas
de hipercaptacion detectadas por RM(%16),

Cateterismo

La presencia en la biopsia de inflamacion y necrosis mio-
cardica (criterios de Dallas) permite llegar al diagndstico de
miocarditis. En la actualidad existe una intensa discusion
sobre la utilidad de distintas terapéuticas como puente a
la recuperacion en los casos de miocarditis. La biopsia, en
cualquier caso, no esta exenta de complicaciones inclu-
yendo la perforacion cardiaca. Las guias de la AHA reco-
miendan realizarla en caso de insuficiencia cardiaca aguda
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(ICA) < 2 semanas de duracion con corazén de tamafio nor-
mal o dilatado y compromiso hemodindmica y en el caso
de ICA de 2 semanas a 3 meses de evolucion con dilatacion
ventricular, arritmias, alteraciones de conduccion o fallo de
respuesta al tratamiento habitual (recomendaciones Ib)(7).

El cateterismo estd indicado también para la valoracion
pre trasplante. La hipertension pulmonar es criterio de mal
pronostico. En casos graves con indices de resistencia vas-
cular pulmonar > 6 Un Wood/m? y gradiente transpulmo-
nar (PAP media — PAI) > 15 mm Hg sin respuesta a vaso-
dilatadores pulmonares + inotrdpicos se contraindica el tras-
plante$),

Otros estudios

Se deben hacer estudios basicos incluyendo enzimas mus-
culares, troponina, estudios de metabolismo (ac. lactico, pi-
ravico, glucemia, acidos grasos y aminodcidos en sangre y
orina, carnitina, acilcarnitinas), asi como estudio microbio-
logico con estudio de PCR virales en sangre, moco nasal y
tejido cardiaco" (Tabla 2). En la actualidad se esta dan-
do mucho valor a las cifras de BNP o pro-BNP como mar-
cador de dafio miocardico. También se pueden estudiar an-
ticuerpos antimiocdrdicos como marcadores prondstico.

Tratamiento

Los pacientes sintomaticos requieren ingreso, con fre-
cuencia en unidades de cuidados intensivos con ventila-
cién mecanica y perfusion de drogas vasoactivas*S, El tra-
tamiento de la IC en nifios se basa en guias de tratamien-
to del adulto aunque se carece de la extensa evidencia
clinica; se utilizan los mismos farmacos de forma escalo-
nada®, El tratamiento inicial, una vez superada la fase
critica, se basa en diuréticos e inhibidores de la angioten-
sina (IECAs). Se utiliza furosemida o tiazidas a dosis va-
riables a las que se suele asociar espironolactona. La uti-
lizacion de IECAs estd muy probada en adultos y también
estd documentada su eficacia en nifios con disfuncion ven-
tricular izquierda®". El firmaco mas utilizado es el capto-
pril, pero su farmacocinética obliga a la administracion
cada 8 h mientras que el enalapril se puede utilizar cada
12 hy el lisinopril (sin informaci6n sobre dosis en < 6 afios)
cada 24 h. La utilizacion de ARA II en nifios es poco co-
mun aunque hay experiencia en el tratamiento antihiper-
tensivo'??, La digoxina puede tener utilidad en algunos ca-
sos y puede colaborar a una discreta mejoria sintomati-
ca?, especialmente si se busca un efecto bradicardizante.
Los betabloqueantes son firmacos de rutina en adultos
con insuficiencia cardiaca. La utilizacion de carvedilol
en nifios es discutido pero parece ser beneficioso en el
caso de disfuncion ventricular por MD®?3), Se deben aso-
ciar anticoagulantes cuando la fraccion de eyeccion (FE)
es menor del 20%, cuando hay fibrilacién auricular y en
casos de MD no compactada.
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En casos avanzados son frecuentes los reingresos a ve-
ces en Unidades de Cuidados Intensivos. En los dltimos afos
se esta utilizando la perfusion intermitente de levosimen-
dam en casos graves para evitar reingresos en UCI. La in-
clusion en lista de trasplante se establece en casos graves
con dependencia de drogas vasoactivas y/o ventilacién me-
canica y en casos mas estables con ingresos frecuentes, mal
grado funcional o detencion en la curva de crecimiento. En
caso de IC refractaria al tratamiento médico puede ser ne-
cesaria asistencia ventricular mecdnica (AVM) como puen-
te al trasplante o a la recuperacion.

La aparicion de arritmias ventriculares severas merece
tratamiento especifico. Se ha demostrado la eficacia de la
amiodarona en adultos y parece el antiarritmico mds se-
guro en este contexto®, Se ha asociado la implantacion de
DAI con una reduccion significativa del riesgo de muerte en
adultos con IC por MD de origen isquémica o no isquémi-
ca con FE < 35%. La experiencia en la infancia es limita-
da y no existen recomendaciones especificas de implante de
DAI en nifios con MD?%%), Tienen mayor riesgo de descar-
gas inapropiadas que en adultos y se acompafian de mas
complicaciones; aun asi, un 26% de los nifios portadores
de DAI reciben descargas apropiadas, que en al menos al-
gunos casos pueden salvarles la vida'?). La terapia de resin-
cronizacion ha demostrado un efecto beneficioso en adul-
tos con IC; se recomienda en casos de IC avanzada con QRS
> 120 mseg, FE < 35% vy fracaso de tratamiento médico. Po-
dria ser de ayuda en el tratamiento de pacientes pedidtricos
con disincronia ventricular especialmente asociados a blo-
queo AV,

Terapias de rescate

Se han utilizado distintas terapéuticas, que incluyen la
administracion de gamaglobulina hiperinmune en la fase
aguda*?”)] tratamientos antivirales?, inmunosupresores®”
como puente a la recuperacion cardiaca en los casos de mio-
carditis en nifios. Ha habido algunas experiencias favora-
bles con recuperacion miocardica utilizando progenitores
hematopoyéticos por via intracoronaria®®3!, La probabi-
lidad de mejoria clinica con tratamiento médico libre de
trasplante, sin embargo, no ha variado sustancialmente en
los ultimos afios aunque si han aumentado las posibilida-
des de llegar al trasplante gracias a terapia intensivas, in-
cluyendo sistemas de asistencia ventricular de larga dura-
cion®?,

El trasplante cardiaco es, en la actualidad, el tratamien-
to estdndar con clara mejoria sobre el tratamiento médico
en la IC terminal®?. Aunque la supervivencia del trasplan-
te ha mejorado significativamente en los tltimos 10 afios®*>34,
los nifios tienen un mayor tiempo de espera que los adultos
y una elevada mortalidad en lista, sobre todo en periodo
neonatal®*3% aun con sistemas de asistencia ventricular?>3¢),
La limitacion de 6rganos disponibles junto con la necesidad
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de medicacion de por vida, la posibilidad de rechazo a cor-
to y largo plazo, los efectos adversos de los inmunosupre-
sores y la posibilidad de muerte tardia®? justifican la bus-
queda de alternativas al trasplante. En este sentido la po-
sibilidad de regeneracion miocardica con terapias celulares
constituye una via de investigacion prometedora3%3137),

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA (MH)

Se caracteriza por un aumento de grosor de las pare-
des cardiacas sin causa hemodinamica aparente!3%. Es una
de las enfermedades genéticas mas frecuentes, tiene una
incidencia en adultos jovenes de 1 cada 5006, Suele ma-
nifestarse en la adolescencia o en adultos jovenes y suele
ser asintomatica. En < 1 afio es muy infrecuente, pueden
presentar clinica de IC y puede también afectar al VD. Al-
gunos casos pueden ser secundarios a enfermedades me-
tabodlicas, neuromusculares o encuadrables en sindromes
genéticos**4). El 85% de los casos pediatricos son idio-
paticos.

La primera alteracion genética causante de la MH se de-
tectd hace 20 afios y desde entonces se han ido descubrien-
do cientos de mutaciones, fundamentalmente de las prote-
inas sarcoméricas, y también de las proteinas de los discos
7.y de las proteinas liberadoras de calcio. En términos glo-
bales se puede llegar al diagndstico genético hasta en un 50-
60% de los casos de miocardiopatia hipertrofica primaria,
siendo en general el patron de herencia autosémico domi-
nante(1’37’41’42).

Fisiopatologia

La hipertrofia en los casos de MH suele ser asimétrica y
puede producir obstruccion al tracto de salida del VI (MH
obstructiva) o puede ser concéntrica y producir limitacion
al llenado ventricular y patologia, por tanto, restrictiva (no
obstructiva). En términos generales no hay relacion directa
entre el grado de obstruccion con la aparicion de arritmias
o con el riesgo de muerte stbita®!44,

La funcion sistolica suele estar preservada hasta estadios
avanzados y llevar al paciente a un cuadro de IC (fase di-
latada de la MH). Siempre hay disfuncion diastélica secun-
daria a disminucion de la relajacion ventricular y a fibrosis,
lo que conduce a congestion e isquemia miocardica.

Manifestaciones clinicas

Los casos asintomdticos son frecuentes y se pueden de-
tectar por anomalias en la exploracion, en el curso de pro-
gramas de screening familiar o predeportivo“!-#4, Pueden
presentar sintomas de angina o disminucion de tolerancia
a esfuerzo. Un 15-25% de los adultos pueden presentar sin-
copes. En el caso de los nifios, aunque menos frecuente, pue-
de ser su forma de presentacion y se puede acompaiar de
muerte stbita (MS). La presencia de signos de IC es mas fre-
cuente en lactantes.
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La exploracion suele ser poco llamativa. La obstruccion
al tracto de salida de VI produce soplo sistdlico que aumen-
ta con maniobras que reduzcan el llenado, aumenten la con-
tractilidad o disminuyan la resistencias vasculares sistémi-
cas. No suelen acompanfarse de signos de congestion pul-
monar (crepitantes) ni sistémicos (hepatomegalia, edemas)
salvo en casos avanzados. Los pacientes con MH secunda-
rias puede presentar otros hallazgos especialmente en el ca-
so de enfermedades neuromusculares como la enfermedad
de Pompe o la ataxia de Friedreich en la que el 25-50% de
los pacientes presentan MH. También se puede asociar a
sindromes, especialmente el de Noonan en el que el 20-30%
de los casos pueden presentar MH®3),

Riesgo de muerte subita (MS)

Aunque se ha hablado de mortalidad anual en torno al
5-6%, ahora se estima que la incidencia de muerte subita
en nifios con MH es de alrededor del 1% #. Los datos de-
rivados del registro americano de miocardiopatias®*) mues-
tran una supervivencia de los mayores de 1 afio del 99%,
del 94% y 85% al 1,5 y 10 afios, y refieren que todos los
fallecimientos fueron por MS. Los menores de 1 afio, sin
embargo, tenian una supervivencia del 86% al afio y del
82% alos 5y 10 afios'®?). En este caso la mayoria de las
muertes no fueron subitas. Los estudios procedentes de cen-
tros de referencia® se caracterizan por tener mas pacientes
de riesgo y mayor incidencia de MS. La mortalidad es ma-
yor en los nifios con errores congénitos del metabolismo,
enfermedades neuromusculares o sindromes genéticos.

El riesgo de MS es mayor en la adolescencia y en adul-
tos jovenes menores de 35 afios. Se puede dar en pacientes
asintomaticos y tanto en reposo como con esfuerzo, en par-
ticular deporte. Se han descrito en adultos una serie de fac-
tores predictores de MS, como son: sincope, historia fami-
liar de MS, evidencia de taquicardia ventricular no sosteni-
da, parada cardiaca previa, hipertrofia ventricular > 30 mm
y respuesta inadecuada al test de esfuerzo (con un aumen-
to < 25 mm de Hg de la presion sist6lica). Mas del 95%
de los pacientes que presentan MS tienen alguno de estos
factores®. La presencia de 2 o mds de ellos supone riesgo
elevado de MS y constituye indicacion de prevencion pri-
maria mediante implante de desfibrilador. Algunos auto-
res reconocidos plantean profilaxis primaria en pacientes
con un unico factor de riesgo“”. En el campo de la pedia-
tria la indicacion de profilaxis primaria es mas compleja
porque se ha detectado una incidencia mayor de descargas
inapropiadas que en adultos y porque los factores de ries-
go no estan tan claramente delimitados®.

Estudios complementarios
Rx de torax

La Rx de térax no suele mostrar alteraciones o son ines-
pecificas (Fig. 3).
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FIGURA 3. Miocardiopatia hipertrofica. Edad: 15 afios. A) Rx torax: cardiomegalia leve. Debut con muerte stibita abortada. Sistema
de desfibrilador endocavitario. B) RM en eje corto con hipertrofia concéntrica de VI.

ECG

Se encuentra alterado en la inmensa mayoria de los ca-
sos. Suelen presentar hipertrofia ventricular izquierda con
alteraciones en las ondas Q, descenso de ST o inversion de
ondas T. Un ECG normal tiene un alto valor predictivo ne-
gativo y es ttil como método de screening; sin embargo pue-
de ser dificil diferenciar la hipertrofia que presentan los atle-
tas de la que pueden presentar los pacientes con MH®), En
algunos paises, en especial en Italia, el riesgo de MS asocia-
do al esfuerzo, en particular en el caso de la miocardiopa-
tia hipertrofica, ha llevado a estudio ECG de rutina antes
de la prictica deportiva a cualquier edad*. Sin embargo,
no hay consenso generalizado en cuanto a la necesidad de
estudios cardioldgicos rutinarios previos a la participacion
en actividades deportivas de los nifios sanos, y si discusio-
nes importantes en este campo entre expertos en la enfer-

medad.

Ecocardiograma

Se pueden descartar causas secundarias de hipertrofia
ventricular y determinar con precision el grosor de las pa-
redes ventriculares a distintos niveles del septo interventri-
cular y de la pared libre, determinar si hay o no obstruccion
y su severidad, determinar la presencia o no de insuficien-
cia y de movimiento sist6lico anterior de la valvula mitral,
estimar la presion pulmonar y estudiar la funcidn sistdlica
y diastolica del VI. En el caso de los lactantes se debe recor-
dar que puede haber afectacion también del VDY, La hi-
pertrofia se localiza a nivel del septo anterior en el 10-15%
de los pacientes y el 20-25% de los pacientes tiene afecta-
ci6én de las porciones anteriores y posteriores del septo.
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Un 50% de los pacientes tienen también afectacion de la pa-
red anterolateral. Un 20% puede tener un patrén de hi-
pertrofia concéntrica®>", Se debe considerar una hipertro-
fia significativa cuando sobrepase dos desviaciones estan-
dar de la media teniendo en cuenta la edad y la superficie
corporal del paciente, cuando la pared posterior mida mds
de 13 mm o el septo mida mds de 15 mm®©?),

Resonancia magnética

La RM permite hacer un estudio global de las zonas
de hipertrofia ventricular y permite caracterizar las zonas
de hipertrofia que caracterizan la enfermedad, especial-
mente cuando la visualizacion por eco transtordcica no
sea adecuada y esta incorporandose al estudio de la MH®?),
(Fig. 3)

Tratamiento médico

Los farmacos mas utilizados son los betabloqueantes en
el caso de las miocardiopatias hipertroficas obstructivas y
el verapamilo®4653, Los betabloqueantes se deben utili-
zar a dosis altas. La reduccion del gradiente es variable y no
estd demostrado por estudios controlados que tengan un
beneficio claro ni en la reduccion del gradiente ni en la su-
pervivencia.

Se han utilizado también los bloqueantes del calcio,
sobre todo el verapamilo. Tampoco hay estudios controla-
dos de la utilidad del verapamilo ni en mejoria, reduccion
de la mortalidad ni hay evidencia de que pueda disminuir
el gradiente obstructivo. En caso de MH obstructiva resis-
tente a tratamiento betabloqueante se puede asociar diso-
piramida aunque su dosificacion en nifios estd poco estable-
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cidal”. En la MH estdn contraindicados los vasodilatado-
res sistémicos y los inotrdpicos; los diuréticos se deben uti-
lizar con precaucion. Estos medicamentos pueden, sin em-
bargo, tener su utilidad en fases avanzadas de la enferme-
dad con alteracion de la funcién sist6lica. La utilizacion
de fidrmacos en los casos asintomaticos es controvertida y
solo se suelen utilizar en casos de hipertrofia severa u obs-
truccion severa a la salida del VL.

Tratamiento quirargico

La cirugia de eleccion en la MH obstructiva sintomati-
ca es la miectomia de Morrow®”), El abordaje es transaor-
tico y se amplia la reseccion de forma que se libere bien el
tracto de salida del VI. Se debe hacer ecocardiograma trans-
esofagico intraoperatorio. Ocasionalmente requiere cirugia
sobre la valvula mitral e incluso sustitucion valvular. Esta
indicada en casos sintomaticos tras fracaso de tratamiento
médico y puede estar indicada también en casos de hiper-
trofia severa con gradiente obstructivo superior a 75-100
mm Hg. De hecho, después de 50 afos de enfermedad se ha
vuelto a dar gran importancia al papel que desarrolla la obs-
truccion en la evolucion de la enfermedad®¥. La cirugia se
debe realizar tnicamente por personal experto en centros
especializados37:50-53),

Alternativas a la cirugia

En los anos 90 se popularizo la utilizaciéon de marca-
pasos en la MH obstructiva. Se ha utilizado en adolescen-
tes pero hoy en dia estd en desuso“!-535%),

La ablacion septal con alcohol por cateterismo se intro-
dujo en 1995. Se instila alcohol en una rama perforante
de la descendente anterior para crear un infarto en la zona
proximal del septo interventricular similar a la miectomia
quirurgica. Se ha realizado frecuentemente en adultos pe-
ro no se ha probado su superioridad frente a la cirugia®?.
No se recomienda en nifios741:53),

Trasplante cardiaco

El trasplante es una alternativa poco frecuente en el tra-
tamiento de la MH y se reserva para pacientes con insufi-
ciencia cardfaca refractaria a tratamiento médico. Consti-
tuye unicamente el 6% de los nifios trasplantados por mio-
cardiopatia en EE.UU.0%

MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA (MR)

Se estima que supone un 2,5% del total de miocardio-
patias y es por tanto la forma mds infrecuente®?, La edad
media de diagndstico es de 3-6 afios y es infrecuente en lac-
tantes>>¢-58), Se caracterizan por un llenado restrictivo de
uno o de los dos ventriculos con funcién sistolica normal.
Puede ser primaria o secundaria a alteraciones sistémicas
incluyendo amiloidosis, sarcoidosis, esclerodermia, enfer-
medad de Fabry, glucogenosis y carcinoide. La fibrosis en-
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domiocérdica® es la MR mas frecuente en los pacientes re-
sidentes u originarios de regiones del cuerno de Africa en
particular de Guinea en nuestro medio. Es caracteristica de
esta enfermedad la formacion de una capa fibrosa suben-
docérdica que afecta a VI y/o a VD; que afecta a los tractos
de entrada y que respeta los tractos de salida®®. La causa
mas frecuente de MR fuera de las zonas endémicas de fibro-
sis endomiocardica es la idiopdtica o primaria. Algunos ca-
sos son de origen genético y pueden presentarse como ca-
sos familiares(6).

El motivo inicial de consulta puede ser desde un soplo a
sintomas y signos de IC. Pueden presentar disnea de esfuer-
z0 y hepatomegalia de grado variable. El tiempo medio des-
de el comienzo de la sintomatologia a la situacion de IC se-
vera es de 2 a 4 afios y se suelen asociar a hipertension pul-
monar (HTP) severa (superior a 6 un Wood en mds de la
mitad de los pacientes)*®). La HTP es un claro factor de ries-
go negativo de cara al trasplante.

La Rx de térax puede mostrar cardiomegalia y conges-
tion pulmonar. El ECG muestra hipertrofia auricular izda
y ventricular derecha y los estudios de imagen tanto el eco-
cardiograma como la RM muestran ventriculos pequefios
con buena contractilidad y alteracion severa de la funcion
diastolica y grandes auriculas (Fig. 4). El cateterismo car-
diaco en estos pacientes es importante para la valoracion de
resistencias pulmonares. Algunos autores'®!) aceptan resis-
tencia superiores a 6 UW si muestran disminucion de un
25% con test de vasodilatacion aunque persistan por enci-
ma de 4 UW. Si las resistencias pulmonares no disminuyen
se puede establecer tratamiento con vasodilatadores pulmo-
nares y repetir el estudio, derivar a trasplante cardiopulmo-
nar o indicar asistencia ventricular como puente al trasplan-
te cardiaco.

Las curvas de supervivencia libres de trasplante son in-
feriores al 40% a los dos afios del diagndstico por lo que
la indicacion debe ser precoz ya que el tratamiento médi-
co no es eficaz y la espera en la inclusion se asocia a HTP
y peor prondsticot’¢-5%), Recientemente se han publicado ar-
ticulos®® que muestran muy buena supervivencia en la MR.
a pesar de tener HTP. La mortalidad en lista de espera en
registros americanos fue del 10% y la supervivencia a los
10 afios del trasplante fue del 63% superior a la de otras
patologias(¢?).,

MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA

Se define como una alteracion de la compactacion del
miocardio del VI y que se traduce en un aspecto de hiper-
trabeculacion especialmente en el dpex y en la cara lateral
(Fig. 5)1163), Se supone que representa una anormal evolu-
cion del miocardio embrionario hacia el miocardio nor-
mal del recién nacido. Se diagnostica en base al cociente en-
tre miocardio no compactado y compactado en el ecocar-
diograma bidimensional o en la RM y que debe ser supe-

Miocardiopatias y trasplante cardiaco 209



FIGURA 4. Miocardiopatia restrictiva idiopdtica. Edad: 12 afios. A). Rx de térax con aumento de cavidades derechas. B) Angio-TC
muestra la gran dilatacion de AD. AD: auricula derecha; VI: ventriculo izquierdo.

rior a 2. El curso clinico depende de la funcion ventricular
ya que algunos pacientes tienen disfuncion ventricular y
otros no. Se ha llamado también la atencion sobre el exce-
sivo diagnostico de esta entidad y sus posibles relaciones
con la miocardiopatia hipertréfica y con la hipertrofia mio-
cardica.

TRASPLANTE CARDIACO

El trasplante cardiaco es la tnica terapéutica actualmen-
te establecida para situaciones de IC terminal secundaria a
miocardiopatias o a algunas cardiopatias congénitas (CC)
irreparables o tras fracaso en la correccion quirtrgica. La
historia del trasplante cardiaco pediatrico comienza muy
proxima al primer trasplante cardiaco y fue realizado por
Kantrowitz en el caso de un lactante con atresia trictspide
en el afio 196714, Los resultados de los trasplantes fueron
desalentadores en los afios 70 pero mejoraron de la mano
de la introduccion de nuevos inmunosupresores. En el afio
1884 el grupo de Loma Linda, en California, comenzé a
realizar trasplante cardiaco en recién nacidos con diversas
formas de hipoplasia ventricular izquierda adquiriendo
rapidamente extensa experiencia y magnificos resultados(®56),
En la actualidad se realizan entre 350 y 450 trasplantes car-
diacos al afio en todo el mundo®¥ y entre 15 y 25 en nues-
tro pais®4.

Indicaciones

En la infancia las indicaciones fundamentales son casos
de miocardiopatias en fase terminal, en algunos casos de
CC no intervenidas o con fracaso cardiaco postquirirgi-
co, raramente en casos de tumores cardiacos irreparables y
de forma excepcional en el caso de arritmias intratables©”.
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En el caso de CC no intervenidas se plantea sobre todo
en el periodo neonatal o de lactante en casos de hipoplasia
de cavidades izquierdas®*¢6¢7), Hoy dia, la mejoria de la
supervivencia tras cirugia tipo Norwood en muchos cen-
tros especializados, junto con la escasez de donantes esta
inclinando la balanza hacia la cirugia reconstructiva en vez
del trasplante, salvo en caso de contraindicacion quirtr-
gica por insuficiencia tricispide severa. Otras indicaciones
son atresia pulmonar con septo integro y circulacion coro-
naria dependiente de colaterales, truncus no susceptibles
de correccion, Ebstein severo y en algunos casos de disfun-
cion ventricular muy severa asociados a origen andémalo de
coronaria de la arteria pulmonar. También puede consi-
derarse el trasplante en caso de pacientes con corazones
univentriculares no tributarios de correccion tipo Fontan
por disfuncion ventricular, por insuficiencia severa de las
valvulas AV o en casos de enteropatia pierde proteinas o
bronquitis plastica.

En el caso de pacientes con fallo ventricular periopera-
torio se puede indicar en casos de shock cardiogénico post-
operatorio mantenidos con ECMO pero las expectativas de
supervivencia o de conseguir un puente al trasplante en
estos casos son inferiores al 40%¥). Es mucho mas frecuen-
te la inclusion en lista de trasplante fuera del postoperta-
torio inicial en casos de trasposicion de las grandes arterias
(d-TGA) intervenidos con técnicas de correccion auricular
con fallo del ventriculo sistémico, de hipoplasia de cavida-
des izquierdas postcirugia de Norwood, de Glenn o de Fon-
tan y otros pacientes con corazones univentriculares antes
o después de la correccion tipo Fontan®”). La mejoria de las
técnicas quirtrgicas ha llevado a un gran aumento de la pre-
valencia de pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
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FIGURA 5. Miocardiopatia no compactada. A) Imagen de RM eco de gradiente (cine) en la que se advierte cavidad VI con marcados
surcos rellenos de contraste (flechas). B) Pieza anatomica procedente de paciente trasplantado que muestra marcados surcos en la su-

perficie del VI. VI: ventriculo izquierdo.

constituyendo actualmente el 3% de las indicaciones de tras-
plante cardiaco en mayores de 16 afios en nuestro pais®*.

Contraindicaciones

Algunas malformaciones complejas dificultan el tras-
plante especialmente cuando se asocian a anomalias de po-
sicion cardiaca o de los drenajes venosos pulmonares o
sistémicos y hacen necesarias técnicas quirargicas alterna-
tivas. Hay contraindicacion en el caso de hipoplasia seve-
ra de venas o de arterias pulmonares. El riesgo del trasplan-
te aumenta claramente en casos de HTP®), en el caso de que
las resistencias vasculares pulmonares sean elevadas (su-
periores a 6 un Wood) y que no respondan a tratamiento
vasodilatador. Se pueden utilizar vasodilatadores pulmona-
res, sildenafilo y/o bosentan, y reevaluar al cabo de unas se-
manas con nuevos test de vasodilatacion pulmonar. En los
ultimos afios algunos de estos pacientes se han tratado con
asistencias ventriculares mecanicas (AVM) como puente al
trasplante cardiaco aislado®®., También se consideran con-
traindicaciones la enfermedad severa de otros 6rganos.

Valoracion del donante

Se rechazan donantes con mala funcion ventricular con
FE < 50%, necesidad alta de drogas vasoactivas e historia
de parada cardiaca prolongada o con mala funcion resul-
tante. Se aceptan grandes diferencias de peso entre el do-
nante y el receptor siempre a favor del donante, llegando en
ocasiones a mas del 200%. No se deben utilizar donantes
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de menor peso que el receptor. Actualmente se estan utili-
zando donantes de grupo sanguineo incompatible en los pri-
meros meses de vida. De esa forma distintos grupos han co-
municado reducciones significativas en la duracion de la es-
pera en lactantes. Se descartan los donantes con infecciones
graves, tumores activos. En pediatria no se recomienda la
utilizacion de donantes anencéfalos y no se han encontra-
do diferencias en la supervivencia con donantes fallecidos
por muerte subita infantil.

Técnica quirargica

La técnica estandar de trasplante es la sutura auricular
en la que se deja un lecho de auricula derecha y de AI del
receptor a la que se anastomosan las caras anteriores de las
auriculas del donante. Con la técnica bicava se suturan las
cavas de donante y receptor y se deja un casquete de Al con
la entrada de las venas pulmonares. Con la técnica bicava
se reduce la incidencia de arritmias y de insuficiencia tricus-
pide. En nifios las suturas venosas tienen su dificultad y es
posible la estenosis de venas cavas como complicacion téc-
nica”),

Mortalidad en lista de espera

La espera media es muy variable segin los paises de-
bido a las diferentes tasas de donacion, de mortalidad in-
fantil y a la politicas de urgencia en lista en los distintos
paises®*), En Espafia se consideran en urgencia maxima
los nifios que necesiten algin sistema de AVM ya sea EC-

Miocardiopatias y trasplante cardiaco 211



MO o AVM tipo Berlin Heart. En un segundo grado de ur-
gencia estan aquellos que precisen drogas vasoactivas con
o sin necesidad de ventilacion mecanica y el resto de los pa-
cientes estd en cddigo no urgente (ONT). El tiempo de es-
pera para un trasplante cardiaco en Espafia en el dltimo
afo, por ejemplo, ha sido de 40 dias en codigo urgente sien-
do la mediana de 8 dias, y de 106 dias en cddigo electivo
siendo la mediana de 72 dias. Aunque nuestro pais sea li-
der mundial en donaciones de 6rganos, los donantes pedié-
tricos son escasos y en el afio 2009 el tiempo de espera fue
superior a 1 mes en mas de la mitad de los casos aun en c6-
digo urgente (datos de la ONT). La mortalidad en lista
de espera depende de muchos factores. Es mayor en el ca-
so de lactantes y recién nacidos y pacientes en codigo ur-
gente. En casos graves es necesario recurrir a sistemas de
asistencia ventricular como puente al trasplante'*3¢). Des-
de hace afios se viene utilizando el ECMO en pediatria!4¢%
y en los altimos afios ha aumentado la utilizacién de AVM
de larga duracion tipo “Berlin-Heart” liderados por los
hospitales alemanes®®7! y actualmente utilizados en todos
los centros espafioles que realizan trasplantes pedidtricos.
El grupo de estudio americano refiere una mortalidad del
17% en lista de espera. Los datos de los ultimos afios en
nuestro pais muestran una disminucion franca de la mor-
talidad en lista de espera, manteniéndose en la actualidad
por debajo del 15%, de la mano de la buena experiencia
con AVM en pacientes criticos’?. En los tltimos 5 afios
se han implantado en Espana una veintena de AVM tipo
“Berlin-Heart” en Espafia, con una supervivencia del 65%
(datos no publicados).

Cuidados postoperatorios

El fallo primario del injerto es la causa fundamental de
mortalidad y de morbilidad en las primeras horas y dias tras
la cirugia. Recientemente se han revisado los cuidados post-
operatorios de los pacientes trasplantados en un detallado
documento que sobrepasa la extension de este articulo”?.
Los pacientes trasplantados requieren en el postoperatorio
drogas vasoactivas durante el periodo inicial, especialmen-
te beta estimulantes debido a la denervacion cardiaca que
produce el trasplante. En casos de disfuncion grave, espe-
cialmente en pacientes con resistencias pulmonares eleva-
das, pueden ser de utilidad los vasodilatadores pulmonares
y ocasionalmente ECMO.

Control del rechazo e inmunosupresion

Tras el trasplante el paciente requiere inmunosupresion
de por vida. Se utilizan varios regimenes inmunosupreso-
res. Un 55% de los centros estan utilizando una pauta de
induccion con timoglobulina, basiliximab o daclizumab,
lo que permite retrasar el inicio de firmacos inhibidores
de la calcineurina para evitar la insuficiencia renal post-
operatoria.
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Se suele utilizar como terapia de inicio una combina-
cion de un inhibidor de la calcineurina (ciclosporina o ta-
crolimus), un firmaco antiproliferativo (azatioprina o mi-
cofenolato), en general micofenolato y corticoides. Los
grupos pedidtricos favorecen la retirada precoz de corti-
coides en caso de no haber rechazo por los efectos ad-
versos que éstos producen sobre el crecimiento. Los inhi-
bidores de la calcineurina son firmacos potentes pero que
tienen muchos efectos secundarios. Los mds frecuentes en
nifios son la nefrotoxicidad y la mielosupresion (anemia,
leucopenia). La ciclosporina se asocia ademas con hiper-
plasia gingival e hirsutismo. Actualmente se esta utili-
zando mds el tacrolimus porque la incidencia de rechazo
es algo menor y porque carece de efectos cosméticos ad-
versos®»4), Tanto uno como otro requieren control fre-
cuente de niveles séricos; se utilizan dosis mas altas en los
primeros meses del trasplante, momento en el que la in-
cidencia de rechazo es mayor.

Los farmacos antiproliferativos (sirolimus, everolimus)
se utilizan combinados con los inhibidores de la calcineuri-
na. Su utilidad se centra en el tratamiento y prevencion de
la enfermedad vascular del injerto y también como terapia
inmunosupresora en pacientes que desarrollen tumores. La
experiencia en nifios todavia no es amplia. Los principales
efectos adversos son hiperlipidemia, supresion de la mé-
dula 6sea, aftas orales, retraso en la cicatrizacion y neumo-
nitis”4.

El control del rechazo se realiza por medio de biopsias
endomiocardicas que se realizan en caso de sospecha clini-
ca de rechazo y también de forma rutinaria, especialmente
en los primeros meses tras el trasplante. Se establecen diver-
sos grados de rechazo dependiendo de la presencia de infla-
macion y de necrosis. El rechazo es maximo en los 2-3 pri-
meros meses tras la cirugia y hasta el 60% de los pacien-
tes presentan algun episodio de rechazo en el primer afio”3-7),
La presencia de rechazo tiene efectos adversos en la evolu-
cion, especialmente si son rechazos agudos tardios.

Infecciones y desarrollo de tumores

La terapia inmunosupresora conlleva un riesgo de infec-
cion por lo que se debe llevar un control estrecho y extre-
mar las precauciones en caso de neutropenia severa. To-
dos los nifios trasplantados deben estar correctamente va-
cunados, se recomienda profilaxis frente a la gripe y el neu-
mococo y en los menores de dos afos inmunoprofilaxis con
palivizumab frente a VRS. Se recomienda profilaxis con gan-
ciclovir o valganciclovir frente a citomegalovirus (CMV),
sobre todo en el caso de donante positivo y receptor nega-
tivo. Se deben realizar controles frecuentes de PCR frente a
CMV. La infeccion por CMV se relaciona con el desarrollo
de rechazo cronico.

La enfermedad por virus Epstein-Barr se relaciona con
el desarrollo de sindromes linfoproliferativos y linfomas. Su
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incidencia puede rondar el 5% de los pacientes y su trata-
miento incluye reduccion o cese de la inmunosupresion y
administracion de ganciclovir /valganciclovir. resultando en
remision completa en el 75% de los casos”®). Las infeccio-
nes pueden ser asintomaticas y se pueden detectar con de-
terminaciones periddicas de PCR frente al virus y posible-
mente su utilizacion rutinaria puede mejorar el pronéstico.
El desarrollo de tumores no linfoides es excepcional en los
ninos*.

Evolucién a largo plazo

El problema fundamental en el seguimiento a largo pla-
zo es la enfermedad vascular del injerto. Se caracteriza por
la proliferacion endotelial de caracter difuso que lleva a una
situacion de “arterioesclerosis” precoz. Los datos del regis-
tro pedidtrico muestran una incidencia angiografica del 2%,
9% y 17% a los 1,3,y 5 afios del trasplante®. La inciden-
cia parece menor que la de los adultos y se relaciona con
mayor edad, mayor numero de episodios de rechazo y epi-
sodios de rechazo tardio. En ocasiones se puede recurrir a
procedimientos de cateterismo intervencionista para dilatar
lesiones circunscritas. El tinico tratamiento definitivo en ca-
so de vasculopatia severa es el retrasplante y se suele indi-
car en casos de disfuncion severa aunque algunos grupos
propugnan el retrasplante electivo en base a alto riesgo de
muerte subita””).

Supervivencia

El Registro Espafiol de Trasplante es obligatorio e inclu-
ye a todos los pacientes trasplantados desde 1984. La su-
pervivencia quirirgica (a los 30 dias) global del 1984 al
2009 al afio ha sido, al afio entre el 88% y el 78% v a los
5 afios del 67%. La mediana de supervivencia (momento en
el que sobrevive el 50% de los pacientes) es de aproxima-
damente 11 afios®*. Estos datos son ligeramente inferio-
res a los del registro internacional, pero este es un registro
voluntario®¥. La evolucion de los pacientes infantiles es li-
geramente mejor que la de los adultos. En la figura 6 se pue-
den ver datos comparativos entre nifios y adultos en nues-
tro pais. La mortalidad se ha reducido bastante en los ulti-
mos afos, siendo en los dltimos $ afios la supervivencia qui-
rurgica (al mes del trasplante) superior al 85% y superior
al 80% al afio. Los datos del registro internacional pedid-
trico muestran una supervivencia casi del 90% al afio del
trasplante y cercana al 80% a los § afios para los trasplan-
tes pediatricos realizados entre el 2000 y el 2009%3), Son fac-
tores de riesgo de mortalidad precoz y al afio la necesidad
de ECMO o ventilacion mecanica o didlisis en el momen-
to del trasplante, la edad inferior al afo, la hipersensibili-
zacion y que se trate de pacientes con cardiopatia congé-
nita en vez de miocardiopatia. La mayor parte de los super-
vivientes de trasplante cardiaco estan en grado funcional I

de la AHA®Y),
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FIGURA 6. Curva de supervivencia de los pacientes trasplantados
de corazon en Espana. Datos del Registro Espafiol de Trasplan-
te Cardiaco 1984-2008. Supervivencia por grupos de edad. Alme-
nar L et al®?.
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El paciente adulto con cardiopatia congénita.
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RESUMEN

El nimero de pacientes adultos con cardiopatias congé-
nitas ha ido progresivamente en aumento. La incidencia ac-
tual de cardiopatias congénitas al nacimiento es del orden de
8 a 10 casos por cada 1.000 nacimientos, con una prevalen-
cia en un pais como Espaiia de alrededor de 160.000 cardio-
patias congénitas en la edad adulta. Si excluimos cardiopati-
as simples, el resto de las cardiopatias seguramente van a ne-
cesitar algun tipo de cuidado durante la edad adulta, debi-
do a la presencia de lesiones residuales significativas, recidi-
vas, dafios derivados de la cirugia reparadora, u otro tipo de
lesiones secundarias a las técnicas empleadas para la correc-
cion. Por otra parte, un nimero no despreciable de pacientes
con cardiopatias congénitas alcanzan la edad adulta sin ha-
ber sido intervenidos en la infancia, debido a la baja 0 mode-
rada severidad de sus lesiones. Al hablar de cardiopatias con-
génitas en el adulto hemos de diferenciar varios grupos: 1)
Pacientes que nunca han sido sometidos a una intervencion;
2) Pacientes que en la infancia fueron sometidos a cirugias te-
Oricamente correctoras; 3) Pacientes que fueron sometidos
a procedimientos paliativos, ya sean intervencionistas o qui-
rargicos; y, por ultimo, 4) Pacientes que tedricamente cura-
dos de su patologia congénita tras haber sido sometidos a di-
ferentes procedimientos, presentan en su edad adulta una nue-
va patologia asociada de origen adquirido ya sea enfermedad
coronaria o valvular. En esta revision pretendemos hacer un
breve recorrido sobre la problematica en el tratamiento de es-
tos pacientes, la necesidad de su valoracion por parte de equi-
pos multidisciplinarios asi como analizar las diferentes pecu-
liaridades que cada grupo de enfermos presenta.
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ABSTRACT

The number of adult patients with congenital heart dis-
eases has been progressively increasing. The current inci-
dence of congenital heart diseases at birth is about 8 to 10
cases per 1000 births, with a prevalence in a country such
as Spain of about 160,000 congenital heart diseases in the
adult age. If we exclude simple heart diseases, the remain-
ing heart diseases will surely need some type of care dur-
ing the adult age, due to the presence of significant resid-
ual lesions, recurrences, harm derived from the repair sur-
gery, or another type of lesion secondary to the techniques
used for the correction. On the other hand, an important
number of patients with congenital heart disease reach the
adult age without having undergone any intervention in
childhood due to the low or moderate severity of their
lesions. When speaking of congenital heart disease in the
adult, several groups must be differentiated: 1) Patients
who have never undergone an intervention; 2) Patients
who during childhood underwent theoretically correc-
tive surgeries; 3) Patient who were subjected to palliative
procedures, either interventionist or surgical; and 4) Pa-
tients who were theoretically cured of their congenital dis-
ease after having undergone different procedures and who
in the adult age present a new pathology associated with
acquired origin, whether coronary disease or valvular dis-
ease. In this review, we aim to make a brief review of the
problems in the treatment of these patients, the need for
their evaluation by multidisciplinary teams and to analyze
the different characteristics that each group of patients
have.

Key words: Congenital heart disease; adult patient; multi-
disciplinary treatment.
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INTRODUCCION

Los pediatras y los cardiélogos infantiles compartimos
estrechamente el seguimiento de neonatos y ninos con de-
fectos cardiacos congénitos —tanto si no precisan interven-
cion, si han sido paliados o corregidos quirdrgicamente,
o simplemente tratados mediante cateterismo interven-
cionista—. En cualquier caso, cuando estos pequefios enfer-
mos se hacen ya mayores desaparecen del escenario pedid-
trico, de manera que el especialista en pediatria pierde con-
tacto con ellos y en muchos casos ignora aspectos de la evo-
lucién tardia que trataremos de reflejar en este apunte in-
formativo.

El nimero de pacientes adultos con cardiopatias congé-
nitas ha ido progresivamente en aumento. La incidencia ac-
tual de cardiopatias congénitas al nacimiento es del orden
de 8 a 10 casos por cada 1.000 nacimientos", con una pre-
valencia en un pais como Espafia de alrededor de 160.000
cardiopatias congénitas en la edad adulta®. Si excluimos
cardiopatias simples como el cierre de las comunicaciones
interauriculares (CIA) o interventriculares (CIV) o la liga-
dura del conducto arterioso (DA) en edades tempranas, el
resto de las cardiopatias seguramente van a necesitar algan
tipo de cuidado durante la edad adulta, debido a la presen-
cia de lesiones residuales significativas, recidivas, dafios de-
rivados de la cirugia reparadora, u otro tipo de lesiones
secundarias a las técnicas empleadas para la correccion. Por
otra parte, un nimero no despreciable de pacientes con car-
diopatias congénitas, alcanzan la edad adulta sin haber si-
do intervenidos en la infancia, debido a la baja 0 modera-
da severidad de sus lesiones.

Por lo tanto, nos enfrentamos a un grupo de pacientes
que progresivamente va en aumento y que se distribuye en
un amplio espectro de patologias. En este sentido, al hablar
de cardiopatias congénitas en el adulto hemos de diferen-
ciar varios grupos que van a ser susceptibles de diferente
manejo debido a su naturaleza. Estos grupos claramente di-
ferenciados podrian clasificarse segtin su complejidad en: 1)
Pacientes que nunca han sido sometidos a una intervencion;
2) Pacientes que en la infancia fueron sometidos a cirugias
tericamente correctoras; 3) Pacientes que fueron someti-
dos a procedimientos paliativos, ya sean intervencionistas
0 quirtrgicos; y, por ultimo, 4) Pacientes que te6ricamente
curados de su patologia congénita tras haber sido someti-
dos a diferentes procedimientos, presentan en su edad adul-
ta una nueva patologia asociada de origen adquirido ya sea
enfermedad coronaria o valvular.

Pero, ademds, la complejidad de la patologia congénita
también es un factor determinante de la morbi-mortalidad
de estos pacientes. En esta revision pretendemos hacer un
breve recorrido sobre la problematica en el tratamiento de
estos pacientes, la necesidad de su valoracion por parte de
equipos multidisciplinarios asi como analizar las diferentes
peculiaridades que cada grupo de enfermos presenta.
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PROGRAMAS MULTIDISCIPLINARIOS EN LA
VALORACION Y TRATAMIENTO DE LA
CARDIOPATIA CONGENITA EN EL ADULTO

Mucho se ha discutido acerca del ambiente donde estos
pacientes deben ser diagnosticados y tratados. La respues-
ta final sigue resultando compleja y de ello se deriva que to-
davia no exista nada estandarizado. Es 16gico, ya que este
grupo de pacientes presenta un tipo de patologia que por
una parte necesita de cuidados especializados e intervencio-
nes quirargicas mas complejas, y a pesar de ser “adultos”
presentan alteraciones desde el punto de vista fisioldgico y
anatomico completamente diferentes a las que presentan los
adultos con cardiopatias adquiridas. Sin embargo, como
adultos, ya comienzan a aparecer importantes problemas
asociados del tipo de arteriopatia periférica, bronconeumo-
patia cronica, trombosis venosa profunda, fracaso renal,
etc., muy raros entre los pacientes pediatricos.

En este sentido han sido recientemente publicadas unas
recomendaciones dirigidas a mejorar la calidad de los ser-
vicios médicos que deben ocuparse de estos pacientes®.
La publicacién de estas guias intenta conseguir los siguien-
tes objetivos:

— Definir una estructura que trate, desde un punto de vis-
ta interdisciplinario, este grupo de pacientes.

- La publicacién en si misma de guias clinicas de con-
senso para su tratamiento.

- Elaboracion de proyectos de formacion del personal mé-
dico responsable del cuidado de estos enfermos dirigi-
dos a proporcionar la cualificacion necesaria o la titu-
lacion que les faculte como especialistas en este drea.
Idealmente, deberian existir centros de referencia nacio-

nales que proporcionaran atencion especifica, fundamen-
talmente para los defectos cardiacos raros y complejos, y
donde sean examinados al menos una vez todos los enfer-
mos adultos a los cuales se les diagnostique alguna pato-
logia cardiaca congénita por primera vez. Estos centros de
referencia nacional deben estar formados por cardiélogos,
cardidlogos pedidtricos, anestesistas especializados en tra-
tamiento cardioldgico, intensivistas familiarizados con es-
ta patologia y cirujanos cardiacos, que tengan la suficiente
experiencia en el manejo de este grupo de pacientes. Asimis-
mo, este grupo de profesionales debe completarse con espe-
cialistas en psicologia, trabajadores sociales y organizacio-
nes de apoyo a los pacientes, que sirvan de soporte a los
problemas sociales y emocionales caracteristicos de este gru-
po de pacientes.

DIFERENTES PATOLOGIAS. DIFERENTES MANEJOS
a) Pacientes no intervenidos previamente.

b) Lesiones congénitas secundarias a cortocircuitos.

¢) Lesiones obstructivas simples.

d) Malformaciones complejas.

e) Arritmias en los pacientes con cardiopatias congénitas.
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Las arritmias que se presentan en pacientes adultos con
cardiopatias congénitas forman un grupo aparte tanto en
su valoracion como en su tratamiento debido a la comple-
jidad que en ocasiones comporta su manejo. Para algunos
pacientes las arritmias suponen una condicion inherente a
su propia patologia como puede ser el caso del sindrome de
Wolf-Parkinson-White en el seno de una malformacion de
Ebstein, o la presencia de bloqueos auriculo-ventriculares
en pacientes portadores de una transposicion corregida de
grandes arterias (Tabla 1). Sin embargo, la mayoria de las
situaciones con las que nos encontramos en la prictica dia-
ria son secundarias a cicatrices miocardicas producidas tras
la correccion quirdrgica, asociadas a la presencia de cia-
nosis o sobrecargas de presion o de volumen inherentes a la
propia patologia cardiaca.

SITUACIONES ESPECIALES
El embarazo en las pacientes con cardiopatias congénitas

Sin duda este es un nuevo problema al que nos esta-
mos enfrentando las Unidades de Cardiopatias Congéni-
tas que seguimos a estas pacientes. Se estima que la inciden-
cia de malformaciones en los hijos de madres portadoras de
defectos cardiacos congénitos oscila entre un 3 y un 14%.
Las lesiones mas comunes que observamos son la tetralogia
de Fallot y la estenosis valvular o subvalvular pulmonar. La
mayoria de estas pacientes han sido intervenidas en la in-
fancia pero presentan algun tipo de lesion residual en el trac-
to de salida de ventriculo derecho, que producen como con-
secuencia dilatacion o hipertrofia del mismo y derivan en
diferentes grados de disfuncion. En general, si bien en las
pacientes asintomdticas con este tipo de patologia no se
ha observado un aumento de riesgo durante el periodo de
gestacion, se recomienda que el reemplazamiento valvular
pulmonar se realice previamente a la decision de embarazo
en estas pacientes®

Otro grupo de mujeres que nos plantea dificultades en
su manejo son aquellas intervenidas durante la década de
los 80 para correccion de TGA mediante técnicas de correc-
cion fisiologica (Mustard o Senning). En estudios previos se
han publicado porcentajes de entre el 0,02 y el 12% de em-
barazos entre las mujeres en edad de gestacion sometidas
a estos procedimientos'®”), cifras que representan en gene-
ral un porcentaje demasiado bajo para sacar conclusiones
facilmente extrapolables. No obstante, cabe esperar un ries-
go de eventos adversos cardiacos hasta en el 15% de los em-
barazos, secundarios a arritmias muy frecuentes en esta po-
blacion, disfuncion del ventriculo derecho sistémico, insu-
ficiencia de la valvula AV, asi como el aumento de obstruc-
ciones en el neo sistema arterial. También en condiciones de
inestabilidad eléctrica y/o hemodindmica materna es poten-
cialmente posible la aparicion de problemas fetales como el
crecimiento intrauterino retrasado y prematuridad, entre
otras.
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TABLA 1. Arritmias asociadas a patologias concretas que se
observan en los adultos con enfermedades congénitas
cardiacas.

Patologia cardiaca mas

Arritmia frecuentemente asociada

Bradiarritmias:
- Disfuncién sinusal congénita
- Bloqueo AV congénito

Sindrome de heteroataxia
Defectos atrioventriculares,

L-TGA

- Disfuncion sinusal adquirida ~ Mustard, Senning, Fontan,
Glenn, etc.

- Bloqueo AV adquirido Cierre de CIV, correccion de
estenosis subadrtica,
reemplazo valvular AV

Taquiarritmias:

- Vias accesorias Enfermedad de Ebstein,
L-TGA

Sindrome de heteroataxia
Mustard, Senning, Fontan,
etc.

Lesiones valvulares mitrales,
estenosis adrticas, ventriculo
tnico reparado o no.
Tetralogia de Fallot,
estenosis adrtica, etc.

- Existencia de dos nodos
- Flutter auricular

- Fibrilacién auricular

- Taquicardia ventricular

CIV: comunicacion interventricular; L-TGA: transposicion
corregida de grandes arterias; AV: auriculo-ventricular.

Por ultimo, un grupo de especial consideracion son las
pacientes con patologias complejas tipo ventriculo unico so-
metidas a la intervencion de Fontan con sus diferentes mo-
dificaciones. Aunque no siempre es posible, lo ideal es eva-
luar a estas pacientes antes del embarazo, para que sean se-
guidas por un equipo especialista en este tipo de patolo-
gia, siendo imprescindible un seguimiento de su situacion
hemodinamica y su tolerancia al ejercicio. Las pacientes que
necesitan anticoagulacion cronica debido a la presencia de
trombosis intracardiaca o arritmias previas, presentan un
alto riesgo de complicaciones tromboembélicas durante el
embarazo™. Seria recomendable que durante las 12 pri-
meras semanas de gestacion estas pacientes fueran tratadas
con heparina fraccionada para evitar el riesgo de embrio-
patias. El desarrollo del embarazo debe ser seguido estre-
chamente, siendo frecuente la necesidad de instaurar tra-
tamiento con corticoides si aparecen signos de parto pre-
maturo. En ocasiones, el momento del alumbramiento va a
venir determinado por la situacion cardiovascular materna,
por lo que el nacimiento mediante cesarea se impone en la
mayoria de las ocasiones. La vigilancia en Unidades de Cui-
dados Intensivos resulta imprescindible como medida de
control del estado hemodindmico de la madre.
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Cabe reflejar, llegados a este punto, que debido a la ele-
vada tasa de complicaciones maternas existe contraindica-
cion de embarazo en las lesiones obstructivas severas del
tracto de salida del ventriculo izquierdo, y en aquellas en-
fermas con cardiopatia congénita e hipertension pulmonar
asociada.

El trasplante cardiaco

El trasplante cardiaco constituye la dltima opcion en el
tratamiento de los enfermos con fallo cardiaco de cualquier
etiologia, incluyendo por supuesto las cardiopatias congé-
nitas.

De forma paralela al trasplante en el paciente adulto, los
primeros trasplantes cardiacos en nifios se realizaron a fi-
nales de los 70, siendo sus indicaciones diferentes a las de
los adultos y generalmente secundarias a cardiopatias con-
génitas y/o miocardiopatias. En las siguientes décadas pro-
gresivamente fue aumentando el nimero hasta alcanzarse
a finales de los noventa la cifra de unos 4.000 pacientes al
afo, cifra esta que ha sufrido a partir de entonces una esta-
bilizacion debido, fundamentalmente, a la limitacion en el
numero de donantes®.

Los datos del Registro de la Sociedad Internacional de
Trasplante de pulmon y corazon® reflejan el principal pro-
blema ante el cual nos encontramos con este grupo de pa-
cientes. En primer lugar, los trasplantes en pacientes mayo-
res de 18 afios secundarios a cardiopatias congénitas cons-
tituyen tan solo el 3% del total. Aunque este porcentaje
ha ido progresivamente aumentando desde el 1,8% publi-
cado en los registros del afio 2001, todavia son cifras dema-
siado pequenas para poder sacar conclusiones como gru-
po independiente. No obstante, cuando se analizan los fac-
tores determinantes de la mortalidad a un afo en la co-
horte completa de pacientes adultos trasplantados, se ma-
nifiesta como factor independiente la cardiopatia congéni-
ta como causa de trasplante.

En nuestro pais, los datos del altimo Registro Espaiiol
de Trasplante Cardiaco!'” tampoco se analizan como gru-
po independiente los pacientes adultos con cardiopatias con-
génitas. Estos son incluidos en el grupo de pacientes mayo-
res de 18 afios aunque no son grupos comparables, ya que
estos pacientes se trasplantan generalmente por cardiopati-
as congénitas o miocardiopatia dilatada idiopatica, sufren
resistencias pulmonares mas elevadas, y no tienen factores
de riesgo cardiovascular.

Por lo tanto, este grupo de pacientes comienza a tener
un papel importante en el grupo de trasplantes si tenemos
en cuenta que aproximadamente entre el 10y el 20% de los
pacientes con cardiopatias congénitas van a necesitar un
trasplante cardiaco en algiin momento de su vida"". Sin em-
bargo, también este grupo resulta ser francamente hetero-
géneo. De nuevo, es necesario diferenciar entre los pacien-
tes que presentan defectos congénitos no corregidos en la
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infancia, los que tienen una cirugia reparadora previa o
aquellos en los que la cirugfa paliativa ha fracasado.

En el caso de los pacientes con defectos no corregidos
en la infancia, quizd lo mds importante sea definir el gra-
do de enfermedad vascular pulmonar desarrollado, ya que
en el caso de la existencia de una hipertension pulmonar
irreversible el trasplante cardiaco aislado estaria contrain-
dicado y seria necesario valorar la necesidad de un trasplan-
te cardio-pulmonar o de un trasplante pulmonar asociado
a la correccion de los defectos cardiacos.

Por otra parte, cualquier reparacion en una cardiopatia
congénita que obligue al ventriculo morfologicamente de-
recho a trabajar como ventriculo sistémico va a necesitar
ser trasplantado'?. Nos referimos basicamente a las técni-
cas de Mustard y Senning en la transposicion de grandes va-
sos. Pero también otras patologias, como la Tetralogia de
Fallot, pueden acabar en fallo cardiaco derecho como con-
secuencia de la insuficiencia pulmonar que se produce.

Sin embargo, uno de los problemas mas importantes an-
te los que nos enfrentamos es el estadio final de los pa-
cientes con cardiopatias complejas tipo ventriculo unico.
Estos pacientes, que generalmente han sido sometidos a su-
cesivos procedimientos intervencionistas y quirtirgicos, van
inevitablemente a ser sometidos a trasplante cardiaco con
un riesgo considerablemente mayor que los pacientes por-
tadores de otras cardiopatias congénitas('3.

En conclusion, si bien los resultados de los trasplantes en
pacientes portadores de cardiopatias congénitas han sido
comparables a los obtenidos en los trasplantes cardiacos
de otra etiologia, la poblacion esta cambiando, ya que la ma-
yoria de los nifios afectados hoy sobreviven hasta la edad
adulta y algunos desarrollan disfuncién ventricular irrever-
sible. Estos cambios en los patrones clinicos van a repercu-
tir directamente en la morbi-mortalidad de esta intervencion.

Reintervencion en cardiopatias congénitas corregidas en
el pasado

Existen determinadas cardiopatias congénitas que, ha-
biendo sido corregidas con éxito en la infancia, precisan de
nuevas intervenciones —procedimientos quirtirgicos o con
catéter— ya en su vida adulta. Por su frecuencia, aquellas pa-
tologias que precisaron en la infancia cirugia correctora con
implante de parche amplio en el tracto de salida del ven-
triculo derecho o conducto protésico entre el ventriculo de-
recho y el tronco pulmonar distal —tetralogia de Fallot con
o sin atresia pulmonar, estenosis valvular pulmonar neona-
tal severa, o atresia pulmonar con tabique interventricular
integro— precisan reintervencion para paliar sus consecuen-
cias hemodindmicas tardias: insuficiencia, estenosis o0 am-
bas condiciones conjuntamente. Al efecto, todas ellas son
pasibles del implante de vélvula protésica bioldgica, ya sea
mediante técnicas quirdrgicas o mediante un procedimien-
to intervencionista con catéter (Fig. 1).
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FIGURA 1. Imagen de resonancia magnetica antes y después del
implante protésico de valvula pulmonar en paciente con tetralogia
de Fallot operada en la infancia. A) Dilatacion aneurismatica del
tracto de salida ventricular derecho; B) Postimplante de protesis.

Asimismo, determinados defectos del tracto de salida
ventricular izquierdo -membrana subadrtica localizada y/o
tuneliforme- o coartacion de aorta que precisaron cirugia
en la infancia, necesitan un estrecho seguimiento en la vida
adulta, muy especialmente cuando se asocia valvula aorti-
ca bicuspide con dilatacion progresiva de aorta ascendente.

Por tltimo, y s6lo con afan informativo, destacamos los
novedosos procedimientos intervencionistas que se realizan
en el laboratorio de cateterismo cardiaco: ablaciones de vi-
as anomalas con nuevas técnicas, implante de valvulas pro-
tésicas —en posicion pulmonar o adrtica- y/o diferentes ti-
pos de stents —sean o no biodegradables—, oclusion de ca-
nales venosos permeabilizados y/o fenestracion en la ciru-
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FIGURA 2. Prototipo de conducto fenestrado para completar el
2° tiempo de la circulacién de Fontan modificado (anastomosis bi-
cavopulmonar) en cateterismo cardiaco (Fenestrated asymetric in-
tracardiac device for the completion of total cavopulmonary anas-
tomosis through cardiac catheterization. Dr. R. Gamboa. USA Pa-
tent and Trademark Office, USA, number: 7.559.948 B2 -2009).

gia bicavopulmonar, o implante de conducto entre vena ca-
va inferior y arteria pulmonar derecha para completar el 2°
tiempo de la circulacion univentricular ~Fontan modifica-
do- (Fig. 2), entre otras.

Para concluir, una frase pronunciada por el Dr. A. Ro-
senthal (Michigan) en 1993 a tener en cuenta por pediatras
y cardi6logos especialistas en cardiopatias congénitas del
adolescente y adulto que, si bien inicialmente dirigida a la
tetralogia de Fallot, puede extenderse como sintesis del es-
tado actual para numerosas malformaciones cardiacas ope-
radas: “...corregidas si, curadas no...”.
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ARTICULO ORIGINAL

Prevencion de las enfermedades cardiovasculares

RESUMEN

Los determinantes de la salud de las personas son esen-
cialmente cuatro: el sistema sanitario (11%), el entorno, es
decir, el medio ambiente, equipamientos, condiciones labo-
rales, etc. (19%), la herencia genética (27%) y los habitos
o estilo de vida individual (43%). Se considera factor de
riesgo a un aspecto del comportamiento o del estilo de vi-
da, exposicion medioambiental o caracteristica innata o he-
redada que, sobre la base de la evidencia epidemioldgica, se
conoce que estd asociado con una condicion de salud rela-
cionada cuya prevencion se considera importante. Los fac-
tores de riesgo cardiovascular (FRC) entran de lleno en es-
ta categoria de determinantes, bien por ser de origen gené-
tico, bien por ser el resultante de estilos y habitos de vida.

Existen muchas evidencias de los efectos positivos de las
actividades preventivas sobre los factores de riesgo cardio-
vascular, especialmente en lo que respecta a la prevencion
primordial, que es la que tiene mas interés en la edad pedia-
trica. Las actuaciones sobre las que hay mayor evidencia
van en la linea de: evitar el tabaquismo y la obesidad, pro-
mover el ejercicio fisico regular y una dieta saludable (rica
en frutas, vegetales y fibra, y pobre en sodio y grasas satu-
radas), y controlar la tension arterial, la hiperlipemia y la
hiperglucemia.

Palabras clave: Enfermedades cardiovasculares; Prevencion
primordial; Prevencion secundaria.

ABSTRACT
There are essentially four health determinants of the per-
sons: health care system (11%), the setting, that is the en-
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vironment, equipments, work conditions, etc. (19%), ge-
netic inheritance (27%) and individual habits or style of life
(43%). Risk factor is considered to be an aspect of behav-
ior or style of life, environmental exposure or innate or
hereditary characteristic which, on the basis of the epidemi-
ological evidence, is known to be associated with a related
health condition whose prevention is considered important.
The cardiovascular risk factors (CVR) totally fall within this
category of determinants, either because they have a genet-
ic origin or because of bad the result of the styles and habits
of life.

There is much evidence regarding the positive effects of
preventive activities in relationship with cardiovascular risk,
especially regarding primordial prevention which is of most
interest in the pediatric age. The actions having the most ev-
idence are along the lines of avoiding smoking and obesity,
promoting regular physical exercise and a healthy diet (rich
in fruits, vegetables and fiber, and low in salt and saturat-
ed fats) and controlling blood pressure, hyperlipidemia and
hyperglycemia.

Key words: Cardiovascular diseases; Essential prevention;
Secondary prevention.

INTRODUCCION

Se ha intentado desde hace tiempo evaluar y cuantificar
cuéles son los determinantes de la salud de las personas, ha-
biéndose sefialado cuatro factores esenciales: el sistema
sanitario (11%), el entorno, es decir, el medio ambiente,
equipamientos, condiciones laborales, etc. (19%), la heren-
cia genética (27%) y los habitos o estilo de vida individual
(43%), de ahi proviene la importancia de intervenir sobre
estos como estrategia fundamental para mejorar la salud de
la poblacion.

Se considera factor de riesgo a un aspecto del compor-
tamiento o del estilo de vida, exposicion medioambiental o
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TABLA 1. Riesgo relativo segtin presencia de FRC).

HTA Hipercolesterolemia
Tabaquismo (TAS > 194 mm Hg) CT > 329 mg/dl
Aislado 1,6 3 4
+ Tabaquismo - 4,5 6
+ HTA 4,5 - 9 a
+ Tabaquismo + HTA - - 16

caracteristica innata o heredada que, sobre la base de la evi-
dencia epidemioldgica, se conoce que estd asociado con una
condicion de salud relacionada cuya prevencion se conside-
ra importante®. Los factores de riesgo cardiovascular (FRC),
de los que se hablara mds adelante, entran de lleno en esta
categoria de determinantes, bien por ser de origen genético,
bien por ser el resultante de estilos y habitos de vida.

Las actuaciones de prevencion se clasifican en: preven-
cién primordial, que son las medidas encaminadas a dismi-
nuir la prevalencia de los factores de riesgo y a promocio-
nar los factores protectores, siendo una estrategia poblacio-
nal; prevencion primaria, que actia sobre los factores de
riesgo ya presentes para disminuir la incidencia de enferme-
dad, es una estrategia poblacional pero también individual;
y la prevencion secundaria, que son las medidas encamina-
das a disminuir la progresion de la enfermedad una vez pre-
sente y a mejorar la calidad de vida de las personas que ya
presentan patologia. Este tltimo aspecto, el rehabilitador,
en algtin momento se denominé prevencion terciaria, lo que
ya estd en desuso, incluyéndose en la secundaria®.

FACTORES DE RIESGO CARDIOVASCULAR
Existe una clasificacion ya clasica de Grundy (1999)

sobre los FRC que, a pesar de haber tenido muchas aporta-

ciones nuevas, no ha sido todavia superada. Para Grundy
los FRC se dividirian en:

1. Factores de riesgo causales. Los FRC mayores son cin-
co: tabaquismo, hipertension arterial, elevacion del co-
lesterol total (o del C-LDL), disminucién del C-HDL e
hiperglucemia. Se les considera factores mayores porque
existen muchas evidencias de que hay un nexo causal
entre ellos y la enfermedad cardiovascular (ECV).

2. FRC condicionales. Se trata de factores que estan aso-
ciados con un aumento de ECV pero que todavia no se
ha documentado de manera inequivoca su relacion cau-
sal con la enfermedad. Ello puede deberse a que su po-
tencial aterogénico sea pequefio en comparacion con los
FRC mayores, o a que su frecuencia en la poblacion
no ha permitido detectar un efecto independiente. En es-
te grupo se incluyen la hipertrigliceridemia, la lipopro-
teina a [ Lp(a)], las particulas LDL pequefias, la homo-
cisteina y los factores de coagulacion (fibrindgeno y el
inhibidor-I del plaminégeno activador).
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3. FRC predisponentes. En este grupo se incluyen la dieta,
obesidad, inactividad fisica, historia familiar de ECV
prematura (<55 afnos), género masculino y, posiblemen-
te, factores étnicos y socioeconémicos. Asimismo, se ha
propugnado la inclusion del sindrome de resistencia a la
insulina. La asociacion con la ECV de estos factores es
compleja, pero de una manera u otra parecen contribuir
a los FRC mayores, y a la vez presentan una asocia-
cion independiente con la enfermedad por mecanismos
causales no identificados.

4. Laplaca de ateroma. La placa de ateroma, llegada a un
cierto estadio de desarrollo, constituye por si misma un
factor de riesgo mayor de FRC, debido al riesgo de rup-
tura o erosion, que puede causar un trombo que ocluya
las coronarias.

Otra caracteristica a tener en cuenta de los FRC es su
tendencia a la agregacion, de manera que raramente se pre-
senta un solo factor en un individuo, sino varios de ellos.
Asimismo, la presencia de varios factores de riesgo no au-
menta el riesgo con la suma del que tiene cada uno de ellos
de manera independiente, sino que este amplia el riesgo,
multiplicindose en algtn caso, como se ve en la tabla 1.

En este orden de cosas, se ha trabajado activamente en
la confeccion de tablas de riesgo cardiovascular, sobre todo
para la prevencion primaria, que permitan tomar decisio-
nes basadas en las evidencias cientificas, las mds conoci-
das son las de Framingham, que han sido cuestionadas en
Europa, sobre todo en los paises mediterraneos como Espa-
fia con una menor prevalencia de enfermedad cardiovascu-
lar(s:6),

PREVALENCIA DE LA ENFERMEDAD
CARDIOVASCULAR Y SUS FACTORES DE RIESGO
Las enfermedades cardiovasculares tienen una elevada
prevalencia en los paises desarrollados y entre ellos Espa-
fia. En 2004 la tasa de mortalidad por enfermedad cardio-
vascular era la mds elevada (290,14 por 100.000 habitan-
tes), un 33,3% del total, seguida por el cincer (27%), aun-
que hay que tener en cuenta que hay una tendencia descen-
dente en las ultimas décadas, y que la mortalidad cardio-
vascular de Espafia estd en tasas comparativamente bajas
(la tercera con menor tasa de la Unién Europea). Como era
esperable, la morbilidad por enfermedades cardiovascula-
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res en Espafia también estd a la cabeza (el 12,9% de las
altas hospitalarias en 2003), siendo en este caso la prime-
ra causa en los hombres (15%) y la segunda en las muje-
res (11%) después de las altas relacionadas con el parto y
el puerperio®.

En EE.UU. se ha calculado que, en 2003, el tabaquismo
fue responsable de 467.000 muertes, la hipertension arte-
rial de 395.000, la obesidad de 216.000, la falta de activi-
dad fisica de 191.000, el exceso de sal en la dieta de 102.000
muertes, 84.000 por un bajo consumo de omega-3 y 82.000
por una dieta rica en grasas saturadas.

Los factores de riesgo estin ampliamente presentes en
la poblacion espafola. Por hacer solo un breve recuento, un
20% de la poblacion tiene cifras de colesterol total superio-
res a 249 mg/dl y por encima de 200 mg/dl se encuentran
entre el 50 y el 69% de los adultos, habiéndose senialado
que a pesar de que la mayoria reciben tratamiento, solo
un tercio de los pacientes consiguen un nivel adecuado de
su perfil lipidico. Asimismo, un tercio de la poblaciéon ma-
yor de 18 afios tienen hipertension arterial, aumentando
la prevalencia con la edad de manera que alcanza el 68%
en los mayores de 60 afios; la mayoria también sigue trata-
miento, pero solo el 25% estd bien controlado. El tabaquis-
mo es también elevado (un 26% de la poblacion fuma), aun-
que ha cambiado su distribucion segin género (los hombres
estan disminuyendo el hdbito, mientras se incrementa en las
mujeres), con una tendencia global a la disminucion; por
otro lado, el tabaquismo pasivo en los locales publicos con-
tinta siendo un serio problema de salud. La prevalencia
de obesidad (indice de masa corporal > 29,9 kg/m?) es del
13,7%, habiéndose sefialado que la obesidad abdominal po-
dria ser mucho mas frecuente (el 35% en la encuesta nutri-
cional de Canarias). La prevalencia de diabetes mellitus diag-
nosticada es del 6% (fundamentalmente tipo 2), aunque
se piensa que la real se sitda en torno al 10%, y se ha se-
fialado un incremento de su prevalencia que se ha relacio-
nado con el de la obesidad. El sindrome metabdlico (com-
binacion de obesidad abdominal, hiperglucemia/resistencia
a la insulina, aumento de triglicéridos/reduccion del coles-
terol HDL vy elevacion de la presion arterial) se ha sefiala-
do que esta presente entre el 18 y el 25% de la poblacion
general segun los criterios que se usen para diagnosticarlo,
y en el 51% de los pacientes con algun factor de riesgo ya
conocido®.

La dieta espafiola ha cambiado de manera importante,
alejandose de la caracteristica dieta mediterranea. Un 69%
de la poblacién adulta consume mds grasas saturadas de las
recomendadas y un 88% menos de las raciones recomenda-
das de fruta y verduras, y esta situacion es peor en la pobla-
cion mds joven. La falta de la practica de actividad fisica o
deporte es también muy importante (el 58,5% de la po-
blacion total y el 62,5% de las mujeres), lo que ademas se
hace mds importante porque la actividad fisica en el tra-
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bajo es cada vez menos frecuente y porque estd aumentan-
do el tiempo que se dedica a ver television®®$),

FACTORES DE RIESGO EN LA INFANCIA Y
ADOLESCENCIA

En todo caso hay que tener en cuenta que el caso de la
infancia y la adolescencia es especial por varios motivos. El
primero es que la formacion de la placa de ateroma se ini-
cia muy precozmente, en los primeros afos de vida, tal y co-
mo se ha demostrado en estudios de necropsias en nifios y
adolescentes y que su progresion, lenta e inadvertida, se pro-
duce durante varias decenas de afios antes de provocar sin-
tomas. El segundo es que hay una clara relacion entre los
FRC y su persistencia con el crecimiento de esta placa de
ateroma y que este crecimiento es reversible con el control
de los FRC. Y el tercero tiene que ver con que esta etapa de
la vida es la que configura los habitos y estilos de vida de
las personas durante el resto de su existencia, de manera
que estos pueden ser enfocados mas facilmente en un senti-
do mas saludable®.

Las primeras lesiones de arteriosclerosis son visibles en
la intima de las arterias (sobre todo en aorta y arterias co-
ronarias) como estrias lipidicas formadas por células es-
pumosas ricas en ésteres de colesterol. Las estrias lipidicas
evolucionan hacia placas fibrosas formadas mayoritaria-
mente por células musculares lisas provenientes de la me-
dia arterial que cubren la masa de células espumosas. Esta
lesion evoluciona lentamente durante décadas, pudiendo
producir en la edad adulta complicaciones cardiovascula-
res, bien por obstruccion de la luz arterial o por ruptura de
la placa con liberacion de sustancias trombogénicas y for-
macion de codgulos. Varios estudios han demostrado que
las lesiones de la intima pueden identificarse a los 2 afios de
edad, aumentando su prevalencia y extension con la edad
y la presencia de factores de riesgo, como la obesidad, la
elevacion del colesterol LDL(C-LDL), disminucion del co-
lesterol HDL, asi como aumento de los triglicéridos y la ten-
sion arterial sistolica?),

La ecografia de alta resolucion permite evidenciar el au-
mento precoz del espesor de la intima-media carotidea, asi
como alteraciones de la distensibilidad arterial, que se ha
senalado se asocian con la presencia de factores de riesgo
(hipertension, obesidad, elevacion del C-LDL, presencia de
sindrome metabdlico)11-13),

Algunos autores han sefialado la presencia de una aso-
ciacion entre un bajo peso al nacimiento con un mayor ries-
go de insulinorresistencia, insuficiencia coronaria, hiperten-
sion arterial y diabetes tipo 2 en la edad adulta, lo que se
conoce como hipotesis del origen fetal de las enfermedades
cardiovasculares y que se fundamenta en que existen perio-
dos criticos en los que los tejidos del organismo presentan
una rapida division celular en los que la desnutriciéon po-
dria tener tanto un efecto inmediato, alterando los factores
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de crecimiento, como tardio, que podria provocar altera-
ciones metabolicas y endocrinas persistentes'4; asimismo,
se ha referido que estos sujetos con retraso del crecimiento
intrauterino verfan aumentado su riesgo cardiovascular si
presentaban un rapido crecimiento ponderoestatural en el
periodo postnatal®. Igualmente se ha sefialado el efecto
protector sobre el riesgo cardiovascular de la lactancia ma-
terna, lo que podria estar relacionado con el efecto pro-
tector respecto a la obesidad de la lactancia materna (se
ha referido una reduccion del 22% del riesgo de obesidad)?®),

La influencia de la dieta sobre los factores de riesgo es
bien conocida, existiendo muchos trabajos que sefiala el im-
pacto del aumento de consumo de los acidos grasos satura-
dos (especialmente el laurico, palmitico y miristico) sobre
un aumento del C-LDL y apoproteina B y una disminucion
del C-HDL y apoproteina A, asi como de los efectos bene-
ficiosos del consumo de monoinsaturados y de fibra solu-
ble sobre el perfil lipidico(71). Mas recientemente se ha se-
fialado el efecto beneficioso de los fitosteroles en nifios con
hipercolesterolemia®”). También es conocida hace tiempo la
relacion entre tension arterial y consumo de sal (que la au-
menta) y de potasio (que la disminuye); asimismo, que un
mayor consumo de frutas y verduras y menor de grasas
saturadas se asocia con menores niveles de tension arterial,
y que la obesidad se asocia a una mayor frecuencia de hi-
pertension?1-22),

El aumento de la obesidad en adultos y en poblacion in-
fantil es una preocupacion a nivel mundial (2/3 de los nifios
obesos a los 10 afios seran adultos obesos), porque influye
de manera importante sobre los factores de riesgo (hiper-
tension, resistencia a la insulina, hipertrigliceridemia, au-
mento del espesor de la intima-media caroridea, etc.) y por-
que esta favorecida por una dieta inapropiada y por la inac-
tividad fisica®.

Los datos que existen en Espafia sobre la prevalencia de
factores de riesgo cardiovascular son preocupantes, sobre
todo en lo que se relaciona con la obesidad, ya que se han
seflalado porcentajes de sobrepeso entre el 21,4 y el 26,3%
de los nifios espafioles y de obesidad entre el 5,8 y el 13,95.
En todo caso, se ha evidenciado una tendencia a un aumen-
to de los valores medios del indice de masa corporal en la
infancia y de la prevalencia de sobrepeso con importantes
variaciones seguin regiones y estudios. Asimismo, la dieta es
claramente inapropiada: un 88% de los estudiados consu-
me una ingesta de grasas saturadas superior al 35%, la in-
gesta de frutas es inapropiadamente baja en el 85% de los
casos y la de verduras en el 74%. El sedentarismo es otro
problema anadido (un 10,9% de los chicos y el 43,5% de
las chicas entre 15-16 afios no realiza ejercicio fisico), agra-
vado por el alto consumo de television, videojuegos e Inter-
net?3,

La prevalencia de hipercolesterolemia en la infancia en
Espana se sitta alrededor del 15% (12% con cifras de C-
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LDL > 130 mg/dl)24, aunque conviene tener en cuenta que
un porcentaje elevado de los nifios tiene un C-HDL elevado
(> 50 mg/dl)®), que los procesos febriles, tan frecuentes en
la infancia, disminuyen transitoriamente los valores de co-
lesterol total®® y que la pubertad produce cambios signifi-
cativos en el perfil lipidico, especialmente en las mujeres®7),

¢ES EFICAZ LA PREVENCION?

Existen cada vez mas estudios epidemioldgicos que evi-
dencian la relacion a largo plazo de los factores de riesgo
cardiovascular con las enfermedades cardiovasculares, apar-
te de los ya cldsicos de Framingham. Algunos, como el rea-
lizado entre enfermeras de EE.UU. (entre 34 y 59 afios), con
un seguimiento de 24 afios, demuestra que la mortalidad
por cancer, enfermedad cardiovascular y todas las causas
fueron significativamente mayores en las que fumaban, te-
nian sobrepeso, no realizaban ejercicio fisico y seguian una
dieta rica en grasas saturadas comparadas con las que no
reunian ninguna de estas caracteristicas (consideradas co-
mo de bajo riesgo), un 28% de las muertes se podia atribuir
al tabaco y un 55% a la combinacién de todos los facto-
res de riesgo considerados®. Un metaanilisis revisando la
adherencia a la dieta mediterranea con seguimientos entre
3y 18 afios sefiala que un alto cumplimiento de la misma
supone una reduccion de la mortalidad por todas las cau-
sas (9%) y por enfermedad cardiovascular (9%), asi como
por cancer (6% ).

Por otro lado, se ha sefialado que la presencia de un per-
fil lipidico no 6ptimo en jovenes de entre 18 y 30 afios se
relaciona, 2 décadas después, con la presencia de lesiones
de arteriosclerosis evidenciadas por tomografias®?),

Hay también evidencias de que una terapia agresiva que
consiga una disminucién importante de los factores de ries-
go (hipertension arterial, hiperlipidemia, obesidad) consi-
gue una regresion de las lesiones arteriosclerdticas ademds
de evitar la progresion de las mismas©?.

Algunas intervenciones planificadas sobre los factores
de riesgo, combinando estrategias poblacionales e interven-
ciones de prevencion primaria y secundaria, por ejemplo el
AHA Impact Goal 2010 puesto en marcha en 2004, habi-
an conseguido en 2008 en EE.UU. una disminucion del 25%
en la mortalidad cardiovascular, una disminucion del 25%
en la prevalencia de obesidad, hipercolesterolemia, hiper-
tension arterial e inactividad fisica, asi como un crecimien-
to 0 de la prevalencia de obesidad y diabetes©2.

En el ambito pediatrico hay menos estudios de interven-
cién, pero existen algunos como el estudio DISC, que rea-
liz6 un estudio randomizado que disminuy0 la ingesta de
grasas saturadas en un grupo de nifios entre 8 y 10 afios que
tenfan C-LDL en cifras superiores al percentil 80, objetivan-
dose una disminucion significativa del mismo en el grupo
de intervencion®?, y también el estudio STRIP, que ha rea-
lizado un seguimiento de nifios de 7 meses hasta los 10 afios
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mediante una restriccion de la ingesta de grasas saturadas
a partir del afo de edad en un grupo randomizado que a los
10 afios presentaba unos menores niveles de colesterol y C-
LDL, mientras que el crecimiento habia sido igual en am-
bos grupos y el sobrepeso menor en el grupo de interven-
cion (10,2% versus 18,8 % )34,

ESTRATEGIAS DE ACTUACION
La prevencion primordial juega un papel central en las

estrategias de abordaje de la enfermedad cardiovascular. Co-
mo ya se ha sefialado, hay bastantes evidencias, tanto en la
edad adulta, como en la infancia, de que es una estrategia
que reduce los factores de riesgo y la enfermedad®?). Esta
prevencion se basa en la consecucion de objetivos genera-
les que se resumen en:

- No fumar.

~ Indice de masa corporal < 25 kg/m2.

- Realizacion de actividad fisica regularmente (al menos
media hora 3 dias a la semana).

- Dieta saludable: consumo frecuente de frutas, vegetales
y pescado, consumo de fibra > 1,1 g/dia por 10 g de car-
bohidratos, bajo consumo de grasas saturadas, consu-
mo de sodio < 1,5 g/dia.

- Niveles de colesterol < 200 mg/dl.

- Niveles de tension arterial < 120/80 mm Hg (en nifios y
adolescentes valores inferiores al p90 para cada edad y
$exo).

- Niveles de glucemia en ayunas < 100 mg/dl.

En la infancia habria que afiadir la promocion de la lac-
tancia materna (mantenerla hasta los 7 meses) y disminuir
la sal en los alimentos de la alimentacion complementaria®.

Como es bien conocido, las estrategias poblacionales tie-
nen muchas dificultades para su puesta en marcha, que es
compleja, y para su éxito, que precisa de su mantenimien-
to en el tiempo, pero hay evidencias de que son efectivas, la
primera el estudio North Carelia®®", luego la ya senalada de
la AHA®?, también estan los programas de promocion de
la actividad fisical® y programas integrales como el progra-
ma del condado de Parish®7), en Espafia desde el Ministerio
de Sanidad se ha concretado en la estrategia NAOS (para
la nutricion, actividad fisica y prevencion de la obesidad)
aprobada en 2005 que pretende intervenciones combinadas
en los ambitos familiar, escolar, empresarial y sanitario, y
que ha ido concretdndose por ejemplo en el acuerdo con
la industria para la disminucion de la cantidad de sal de los
“potitos”, o en la retirada de la bolleria con alto contenido
en grasas saturadas de los expendedores de los colegios®®).
Mas recientemente, la guia del NICE sobre prevencion de
enfermedades cardiovasculares insiste en propuestas simi-
larest®?).

La prevencion primaria es mas discutida. Sus beneficios
estan bien establecidos en el caso de la hipercolesterole-
mia familiar heterocigética®), pero en los demds casos exis-
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te una gran controversia, sobre todo cuando se considera la
utilizacion de terapias farmacoldgicas, existiendo por ejem-
plo estudios que senalan que el tratamiento con estatinas
no consigue beneficios en reduccion de mortalidad cardio-
vascular en las mujeres*! y muy variadas tablas de calcu-
lo de riesgo que en dltima instancia son las que suelen uti-
lizarse para la toma de decisiones terapéuticas®. En la
infancia, otro problema es el relacionado con la deteccion
de los factores de riesgo, que se ha planteado hacerla como
deteccion sistemdtica poblacional, de manera oportunista
(aprovechando la utilizacién a demanda de atencion sani-
taria), o en los casos en que existen antecedentes familiares
de hipercolesterolemia y/o enfermedad cardiovascular pre-
coz (antes de los 55 afios), si bien la tendencia es a decan-
tarse por estas dos tltimas estrategias®?. La adolescencia es
un momento clave porque con la pubertad se producen mu-
chos cambios en el perfil lipidico, se instauran de manera
casi definitiva los habitos en cuanto a la dieta y la practica
de ejercicio fisico, y es cuando se inicia el consumo de taba-
co y alcohol829),

Otra cuestion es qué hacer si se encuentran factores de
riesgo. En el caso de la hipertension no existen dudas sobre
la necesidad de instaurar un tratamiento. En el caso de la
hipercolesterolemia, en principio depende de los niveles de
colesterol total (CT) y C-LDL: la mayoria de los casos se
encuentran por debajo de 250 mg/dl de CT y en ellos debe
abordarse el tratamiento dietético exclusivo. Con valores
superiores a 300 mg/dl la dieta va atener una utilidad muy
escasa, aunque siempre debe comenzarse por ella, y es muy
probable que haya que instaurar un tratamiento con estati-
nas o resincolesteramina. Valores entre 250 y 300 mg/dl pre-
sentan mds dudas terapéuticas, en cuanto al uso o no de tra-
tamientos farmacoldgicos, debiendo considerarse la presen-
cia 0 no de otros factores de riesgo (historia familiar, Lp(a),
homocisteina, etc.) y el sexo, porque como ya se ha seala-
do el tratamiento en mujeres es controvertido*3),

Un tltimo comentario tiene que ver con la necesidad de
obrar con prudencia. El objetivo de cualquier intervencion
es disminuir la mortalidad, pero ello supone intervenciones
a muy largo plazo, en el caso de la infancia durante al me-
nos 4 0 5 décadas, y pueden producirse efectos paradojicos
no controlados. Por ejemplo, se conoce que la asociacion
entre los valores del colesterol total y de la tension arterial
con la mortalidad sigue una distribucion de curva J, es de-
cir, valores muy bajos se asocian con una mayor mortali-
dad™¥; y también que actuaciones enfocadas a prevenir al-
gunas enfermedades a veces producen efectos indeseados
(acaba de publicarse un metaanalisis que sefiala que los su-
plementos de calcio para prevenir la osteoporosis se asocian
con un aumento de la mortalidad por enfermedades cardio-
vasculares)*), Por lo tanto, debemos de actuar pero evitan-

do excesos, no sea que “el remedio sea peor que la enfer-
)
medad”“6),
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El mes de enero pasado falleci6 en Valencia el ilustre pro-
fesor de Pediatria D. Joaquin Colomer Sala. Mucha gente le
recordard por el desempefio de sus funciones profesionales
como Presidente de la Sociedad Valenciana de Pediatria o de
la Asociacion Espanola de Pediatria, o académicas como Rec-
tor de la Universitat de Valencia e, incluso politicas, como
Conseller de Sanitat de la Generalitat Valenciana.

Unas cuantas generaciones de médicos y pediatras, for-
mados en la propia Universitat o en el Hospital Clinico
Universitario de Valencia, le recordaremos siempre como
maestro.

Los que tuvimos la suerte de estar a su lado durante esos
anos no olvidaremos su magisterio humano y cientifico.

Como profesor universitario, tendremos presente su fi-
gura, en los dificiles afios 70, como representante de una
nueva generacion de profesores que tenia en cuenta las opi-
niones de los estudiantes para tomar decisiones y que jun-
to a ellos fue capaz de organizar un modelo de ensefianza
de la medicina basado fundamentalmente en las practicas
hospitalarias durante el Gltimo afio de licenciatura. En el te-
rreno docente, supo rodearse de excelentes profesionales,
de los que un nutrido grupo alcanzé luego el maximo ran-
go universitario, componiendo un conjunto de profesores
que logré hacer de la Pediatria una de las materias asumi-
das con mayor interés por los estudiantes.

Como médico pediatra y maestro de pediatras, transmi-
ti6 a sus discipulos la necesidad de compaginar la actividad
clinica con la investigacién. Nunca falt6 en su servicio un
laboratorio de investigacion en el que se tratara de avanzar
en el conocimiento de las enfermedades prevalentes en la in-
fancia en aquellos anos. Promovi6 el intercambio de co-
nocimientos con otros grupos de investigacion pediatrica
espanoles o extranjeros. Las visitas de profesores ingleses,
franceses, italianos o de otras ciudades espafolas eran fre-
cuentes en el servicio de Pediatria del Hospital Clinico Uni-
versitario. Tuvo especial interés por la Genética y por la He-

REV Esp PEDIATR 2011; 67(4): 230-231

230 R.Ferniandez-Delgado Cerda, R. Peris Bonet

IN MEMORIAM

Prof. Joaquin Colomer Sala

matologia y la Oncologia Pediatricas, no como especialida-
des independientes de la Pediatria general, sino contempla-
das siempre desde la perspectiva global del nifio enfermo.
Fue un pionero de la Pediatria Social. Alguno de sus disci-
pulos realiz estancias en el Centro Internacional de la In-
fancia de Paris y particip6 activamente en la fundacion de
la Seccion de Pediatria Social de la Asociacion Espafiola
de Pediatria. Cuando, a mitad de los afios 70, el modelo
asistencial pedidtrico era exclusivamente el de la atencion
en ambulatorios, con ayuda de la Asociacion de vecinos del
Distrito Maritimo y junto a algunos colaboradores, promo-
vio el primer centro de salud pedidtrico, llamado entonces
Centro de Extension Médico-Social, en un piso de un edifi-
cio situado en un barrio del populoso Distrito Maritimo de
Valencia, en el que se realizaban controles de salud a los ni-
fios de la zona y se impartian cursos de alimentacion y pre-
vencion de enfermedades infantiles.

Para los que inicidbamos nuestra formacion en el cam-
po de la asistencia pedidtrica puablica, la figura de Colo-
mer fue ejemplarizante. No recuerdo un solo domingo o dia
festivo que dejara de venir al Hospital Clinico a conocer
la situacion de los enfermos y a compartir las preocupacio-
nes de los pediatras de guardia. Su figura amigable nos trans-
mitia siempre un buen consejo en las mananas de los do-
mingos de guardia. Incluso, durante sus vacaciones, al me-
nos tres veces por semana, aparecia por el hospital, con-
vocado exclusivamente por su moral de servidor publico.

Pero la dimension intelectual y grandeza de espiritu del
profesor Colomer fueron mas alla de la Pediatria.

En su afan innovador, foment6 y contribuy6 a la in-
corporacion de lo que hoy conocemos como tecnologias de
la informacion a la practica médica y a la investigacion. As,
su concurso y apoyo fueron determinantes para el estable-
cimiento en los afios setenta del Centro de Documenta-
cion e Informadtica Biomédica de la Universidad de Valen-
cia —que estuvo dirigido por otro gran maestro, el profe-
sor Lopez Pinero— que fue pionero en Espafia y origen de la
actual Documentacion Médica. El Prof. Colomer fue el pri-
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mer jefe de servicio del Hospital Clinico en hacer uso de los
incipientes sistemas de informacion de que se disponia, pa-
ra la gestion de su servicio y para facilitar la investigacion.
Contribuy6 a la modernizacion de la informacion clinica
impulsando e involucrandose personalmente en el desarro-
llo del modelo de historia clinica orientada por proble-
mas, que ha sido asumido por la Pediatria, pero que mas
alld de esta especialidad ha constituido el sustrato concep-
tual de la informacion clinica de atencion primaria y en ge-
neral de las historias clinicas actuales. En relacion con la
Oncologia Pedidtrica, no s6lo contribuy6 desde un punto
de vista investigador, clinico e institucional, sino que cata-
liz6 la organizacion del sistema de informacion sobre pa-
cientes con cancer de la Sociedad Espafiola de Hematologia
y Oncologia Pedidtrica —el Registro Nacional de Tumores
Infantiles—, desarrollado en colaboracién con el mencio-
nado Centro y disefiado junto con el Departamento de Pe-
diatria.

Fue el primer Rector de la Universidad de Valencia ele-
gido democraticamente, en 1979, impuls6 la modernizacion
de la Universidad y contribuy6 a la incorporacién de ex-
celentes profesores de espiritu renovador, en la Pediatria y
fuera de ella. De 1982 a 1984 presidid el Consejo de Rec-
tores.

Pero su responsabilidad intelectual y social —indisocia-
bles en su ser- fueron también mas alla de la Universidad.
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En el periodo preautonémico fue Director General de Sa-
lud Publica. Posteriormente, de 1985 a 19935, fue Conseller
de Sanitat de la Generalitat Valenciana, y como tal impul-
s6 la moderna sanidad valenciana. Entusiasta defensor de
la sanidad publica, en 1988 recibi6 las transferencias, refor-
mo los servicios sanitarios y fue, de hecho, el creador del
Servicio Valenciano de Salud, cimentd la atencion primaria
con una importante red de centros que aun subsisten. Su
preocupacion por la ensefianza y la investigacion en Salud
Publica se concret6 en la creacion del Instituto Valenciano
de Estudios en Salud Publica y sent6 las bases que han per-
mitido el desarrollo de los principales programas actuales.

Su amplio y heterogéneo grupo de discipulos, del que
formamos parte, querriamos compartir con su familia el do-
lor por su pérdida y dejar testimonio de nuestro agradeci-
miento y admiracion por haber sabido conjugar el interés
por la salud de los nifios con el progreso de la sociedad y
habérnoslo ensenado.

Rafael Fernindez-Delgado Cerdd
Profesor Titular de Pediatria de la
Universitat de Valencia

Rafael Peris-Bonet

Catedratico de Documentacion Médica
de la Universitat de Valencia
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JULIO/AGOSTO 2011

NOTICIAS

Del 29 de junio al 2 de julio de 2011

XI Congreso Interamericano de Pediatria. IV Congreso
Nacional de Profesores de Pediatria. IV Curso Internacional
de Cirugia Pedidtrica. XVIII Simposio de Investigacion en
Pediatria “Dr. Joaquin Cravioto”

Monterrey, México

Del 30 de junio al 2 de julio de 2011
27 Congreso Colombiano de Pediatria
Santiago de CALI, Colombia

Del 2 al 9 de julio de 2011

Adult and Pediatric Allergy Co-Sponsored with School of
Medicine, SUNY at Stony Brook. Caribbean Cruise
Seattle. Washington, Estados Unidos

Del 6 al 8 de julio de 2011
IV Jornadas Internacionales de Emergencias Pediatricas
Quito, Ecuador

Del 7 al 9 de julio de 2011
Revision Pedidtrica para la Atencion Primaria
Lake Buena Vista, Florida, Estados Unidos

Del 11 al 12 de julio de 2011
8t National Conference: Autism Today 2011
Londres, Reino Unido

Del 11 al 15 de julio de 2011

Oxford Neonatal Surgery Course
Oxford, Reino Unido

232 Noticias

Del 11 al 16 de julio de 2011
IT Congreso Médico Internacional
Managua, Nicaragua

Del 12 al 15 de julio de 2011

VIII Congreso Internacional de Medicina y Especialidades
CIMEK “Avances y Controversias en Medicina y Cirugia”,
y Il Jornadas de Enfermeria

Guayaquil, Ecuador

Del 14 al 15 de julio de 2011
7% Course in Practical Parental Nutrition in Paediatrics
Londres, Reino Unido

Del 14 al 16 de julio de 2011
XIII Simposio sobre Implantes Cocleares en Nifos
Chicago, Estados Unidos

Del 15 al 16 de julio de 2011
3t International Workshop on HIV Pediatrics
Roma, Italia

Del 26 al 29 de julio de 2011
International Paediatric Endoscopic Surgery Workshop
Leeds, Reino Unido

Del 23 al 25 de agosto de 2011

5° Congreso Nacional de Médicos Mexicanos
México Distrito Federal, México
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NORMAS DE PUBLICACION

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA considerara para
su publicacion los trabajos cientificos relacionados con la
Pediatria en sus diversos dmbitos, clinico y de investigacion,
que se ajusten a las siguientes:

NORMAS DE PUBLICACION
La Revista constara de las siguientes Secciones:

PUESTA AL DIA

Articulos de cardcter monografico sobre avances recien-
tes en Pediatria. Estos articulos son encargados a sus au-
tores por la Direccion de la Revista y su Consejo Edito-
rial. Su extension y caracteristicas se fijaran por la Direc-
cién de acuerdo con los autores.

REVISION

Trabajos que aborden temas de interés general/especial
y no encajen bajo el epigrafe de Puesta al Dia. Pueden ser
objeto de encargo por la Revista o enviados espontanea-
mente por sus autores. Las normas de publicacion serdn las
mismas que las del apartado anterior.

CARTAS AL DIRECTOR

Discusion de trabajos recientemente publicados en la Re-
vista. La extension maxima serd de 700 palabras, el na-
mero de citas bibliograficas no sera superior a 10 y se ad-
mitird una figura y/o tabla. El ndmero de firmantes no de-
be ser superior a cuatro.

ORIGINALES
Los trabajos deberan presentarse escritos a doble espa-
cio, con mdrgenes suficientes (1,5 cm), en papel tamafio DIN
A4. Las hojas irdn numeradas consecutivamente. En prime-
ra figurardn el titulo del trabajo (que debera ser conciso e
informativo), el nombre y apellidos del autor o autores, el
nombre y direccion del centro a que pertenezcan, teléfono
y e-mail de contacto y fecha de envio.
Los originales constardn de los siguientes apartados:
Introduccion, especificando los objetivos del trabajo.
2. Métodos, describiendo con claridad los procedimientos
y técnicas utilizados.

—_
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3. Resultados, exponiéndolos concisamente
4. Discusion y conclusiones.

Se aportara un resumen, en espafiol y en inglés, suficien-
temente informativo, de una extensiéon no superior a 200
palabras. Asimismo, se incluiran al final las palabras clave,
también en espafiol e inglés.

Dibujos o graficos: se realizardn con ordenador o con
cualquier técnica que permita una buena reproduccion. Se-
ran comprensibles por sus leyendas, sin necesidad de refe-
rirse al texto. Deberdn numerarse con cifras ardbigas, por
su orden de aparicion en el texto.

Tablas: se entregaran en hoja aparte, en forma indepen-
diente, con numeracion correlativa en niimeros arabigos y
con sus correspondientes titulos.

Fotografias: serdn aportadas solo aquellas que se consi-
deren estrictamente necesarias. Deberdn estar numeradas al
dorso, indicando su parte superior con una flecha, entre-
gandose por separado en sobre adjunto. Sus pies figurardn
impresos en hoja aparte.

Bibliografia: se limitard a la citada en el texto. Se reco-
geran en hoja aparte al final del trabajo, por orden de apa-
ricion en el texto, con su correspondiente numeracion co-
rrelativa y con arreglo a las siguiente normas:

Apellido e inicial del nombre de todos los autores, has-
ta un maximo de 3. Si hay mds de 3 se afiadira tras el 3° “et
al”; titulo del trabajo en su lengua original; abreviatura de
la revista segtin patron internacional, ano, nimero de volu-
men y paginas inicial y final.

Ejemplo: Heiberg A. A comparative study of different
electrophoretic techniques for classification of hereditary
hyperlipopproteinaemias. Clin Gent. 1973; 3: 450-60. Si la
cita procede de un libro se incluiran los apellidos e iniciales
de los autores; titulo del libro en su idioma original; edicion;
la ciudad o ciudades donde se ha editado; el nombre de la
editorial y el afio de su publicacion. Las indicaciones de pa-
ginacion deberan colocarse al final, después del afio de su
publicacion.

Ejemplo: Fredrickson DS, Levy RI. Familial hyperlipo-
proteinaemia. En: Stanbury JB, Wyngaarden JB, Fredrick-
son DS, eds. The metabolic basis of inherited disease. 3* ed.
New York: MacGraw-Hill Book Inc.; 1972. p. 545-616.

Normas de publicacion 233



Extension de los trabajos: no sera superior a 10 folios.

Se admite un maximo de seis ilustraciones incluyendo
figuras y tablas.

Al final del trabajo figuraran el nombre y direccion del
autor al que debe dirigirse la correspondencia.

Los autores recibirdn 25 separatas gratuitas de sus arti-
culos.

Todos los articulos aceptados quedan como propiedad
permanente de Revista Espafiola de Pediatria y no podrin
ser reproducidos, total o parcialmente, sin permiso de la
Editorial de la Revista. El autor cede, una vez aceptado su
trabajo, de forma exclusiva a ERGON los derechos de re-
produccion, distribucion, traduccién y comunicacion publi-
ca de su trabajo, en todas aquellas modalidades audiovisua-
les e informaticas, cualquiera que sea su soporte, hoy exis-
tentes y que puedan crearse en el futuro.

NOVEDADES DIAGNOSTICAS/TERAPEUTICAS
Breve descripcion de nuevos procedimientos diagnosti-
cos 0 terapéuticos.

COMUNICACIONES BREVES

Se admitira la descripcion de uno o mas casos clinicos
relevantes, que supongan una aportacion a la patologia des-
crita. La extension no serd superior a tres folios, con un ma-
ximo de 10 citas bibliogréficas y hasta tres ilustraciones en-
tre tablas y figuras. Deberdn aportarse resumen y palabras
clave en espafiol y en inglés. Es conveniente que el nimero
de autores no sea superior a seis.

CRITICA DE LIBROS

Se publicara la critica de los libros enviados a la Secre-
taria de Redaccion de la Revista si se consideran relevantes
por la Direccion. En caso contrario se resefiaran como “li-
bros recibidos”.
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OTRAS SECCIONES

La Revista podra publicar informes de Sociedades y Gru-
pos de trabajo pediatricos o afines, asi como el contenido
de sus reuniones.

RESPONSABILIDADES ETICAS Y AUTORIA

Los autores se responsabilizan del contenido de sus tra-
bajos y de la veracidad de los mismos.

En la lista de autores deberdn figurar anicamente aque-
llas personas que han contribuido directamente al desa-
rrollo y la redaccion del trabajo.

La Revista declina cualquier responsabilidad sobre con-
flicto de autoria que puedan surgir acerca de los trabajos
publicados.

En la carta de presentacion que debe acompaiiar a los
trabajos, se hard constar que es original y que no ha sido
publicado previamente en todo o en parte. Debe mencio-
narse expresamente en el apartado “métodos “ de cada tra-
bajo que los procedimientos utilizados han sido aprobados,
mediante consentimiento informado, por los padres o tuto-
res de los pacientes. Es conveniente hacer constar en su
caso que el estudio sometido a publicacion ha sido aproba-
do por los comités de Etica e Investigacion del centro en el
que se ha realizado.

Los manuscritos se remitiran por correo electronico a la
Srta. Carmen Rodriguez (carmen.rodriguez@ergon.es), o en
papel, en este caso, se remitird un original y dos copias del
manuscrito completo, incluyendo tablas y figuras, a la si-
guiente direccion:

Dr. Arturo Munoz

Revista Espafiola de Pediatria
Ergon, S.A. C/ Arboleda, 1
28221 Majadahonda (Madrid)
e-mail: amvillatv@yahoo.es
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Boletin de suscripcion

Direccion de envio Nombre y Apellidos
Direccion
Teléfono Poblacién

C.P. Provincia NIF

Profesionales Instituciones MIR y estudiantes Canarias Profesionales Extranjero
Suscribame a: Revista Espafiola
de Pediatria
(6 nimeros/afo) 68,97 € 114,58 € 58,35 € 66,32 € 125,19 €

Impuestos y gastos de envio incluidos.

o<

00 Mediante tal6én n° O Transferencia a ERGON CREACION, S.A. O A través de mi cuenta
que adjunto BANCO BILBAO VIZCAYA. bancaria (cumplimento
cc. 0182/5437/61/0010072818. autorizacion adjunta)
Avda. de Espafia, 22. 28220 Majadahonda

Orden de pago por domiciliacion bancaria

Banco/Caja de Ahorros Entidad N° Sucursal D.C.
Calle Poblacion
D.P. Provincia C/C o Ahorro n°

Nombre del titular de la cuenta

Ruego a Uds. se sirvan tomar nota de que, hasta nuevo aviso, deberan adeudar en mi cuenta corriente con
esa entidad el recibo o letra que anualmente y a mi nombre les sean presentados para su cobro por
Ergon Creacion, S.A.

Les saluda atentamente
(Firma)

Remitir a: )
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C/ Arboleda, 1
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