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OBJECTIUS FORMATIUS

e Coneixer quan hem de sospitar I'existéncia d’una
cardiopatia congenita.

e Coneixer una classificacio de les cardiopaties
congenites que permeti fer-ne un abordatge
practic.

e Saber com ens pot ajudar la radiologia en el
diagnostic inicial de sospita de les cardiopaties
congenites.

e Descriure el paper de les prostaglandines en el
maneig d’algunes cardiopaties congenites.

Introduccio

Les cardiopaties congenites poden ser molt greus,
tot i que amb un diagnostic precoc correcte poden
presentar una bona evolucio.

La incidencia de cardiopaties congenites se situa entre
els 4/1.000 als 5/1.000 nounats vius, segons diferents
series de diferents paisos. Malgrat els avencgos en el
diagnostic prenatal, el diagnostic postnatal encara és
freqlent i encara representa un repte de diagnostic i
maneig precocos i correctes per al metge que els atén.

El nounat amb cardiopatia congénita o adquirida es pot
presentar de diferents formes cliniques, tot i que en
aquest treball només farem referencia a les cardiopa-
ties congenites.

La forma de presentacié de la cardiopatia depen de
tres factors fonamentals, que son:
—tipus de lesi6 estructural cardiaca;

— caiguda de les resisténcies pulmonars, de forma fi-
siologica després del naixement;

—tancament del conducte arteriés i del conducte
venos, de forma fisiologica després del naixement.

A més, cal tenir en compte que hi ha altres patologies
que poden superposar la simptomatologia diagnostica
a la cardiopatia congenita, amb les quals haurem de fer
sempre el diagnostic diferencial de manera precoc,
com ara:

—anemia greu

— patologia respiratoria (Taula I)

— hipertensié pulmonar

— sepsia 0 meningitis

En aquest article de Formacié continuada, I'objectiu és
transmetre un esquema d’actuacié diagnostica enfront
de les cardiopaties congenites, de manera senzilla,

practica i que pugui resultar d’utilitat independentment
del context en que es trobi el pediatre. Per aixo és

TauLA I
Diagnostic diferencial entre cianaosi respiratoria
i cardiaca
PATOLOGIA CARDIOPATIA
RESPIRATORIA CONGENITA
ANAMNESI Prematuritat A terme
Cesaria
EXPLORACIO Dificultat respiratoria Taquipnea sense
dificultat respiratoria
Buf cardiac
Hepatomegalia
Polsos anomals
GASOMETRIA | La hipoxemia millora La hipoxemia no millora
amb el plor i amb el plor i el test
I'oxigenoterapia d’hiperoxia és negatiu
Pa CO, > 45 mmHg Pa CO, < 45 mmHg
RX TORAX Alteracié del Normal
parenquima pulmonar | Hipovascularitzacio
Hiperaflux
Silueta cardiaca anomala
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fonamental la classificacié diagnostica de les cardiopa-
ties congenites que fem a continuacio.

Com classifiquem les cardiopaties
congenites?

Hi ha diferents classificacions de les cardiopaties
congenites, perd en la practica clinica se sol fer
servir la que fa referéncia a la fisiopatologia del
conducte arterios.

En el periode neonatal, la classificaci6 de les cardiopa-
ties pot ser multiple, perdo atendrem la que en el con-
text docent sembla més adequada, és a dir, la que fa
referéncia a la fisiopatologia del conducte arteriés. La
figura 1 representa el cor d’un nounat sense cardiopa-
tia congenita, per entendre millor la classificacio. Es
pot diferenciar entre:

1. Cardiopaties cianotiques ductodependents

2. Cardiopaties amb baix cabal, gairebé sempre ducto-
dependents

3. Cardiopaties amb augment del flux pulmonar, no
ductodependents

65% 99%

Fig. 1. Cor neonatal normal. En percentatge (%) s'expressa la saturacio
normal de I'hemoglobina en cada vas i cavitat cardiaca. Els quocients
mostren la pressio sistolica (numerador) i la diastolica (denominador).
Les xifres aillades mostren la pressié mitjana.

Cardiopaties cianétiques ductodependents:
quan cal sospitar-les?

Mitjancant alguns signes d’alarma, podem sospitar
I'existéncia d’una cardiopatia congeénita ductode-
pendent.

El nounat estara habitualment estable, tot i que amb
polipnea i una cianosi discreta. Al moment en que es

tanqui el conducte, es produira hipoxémia greu amb
acidosi metabolica i el pacient empitjorara de manera
progressiva. La pulsioximetria sol mostrar una satura-
ci6 inferior al 75% i no hi haura resposta al test de la
hiperoxia. Es atil fer una analitica amb determinaci6 de
I'equilibri acid-base, ja que I'existencia d'acidosi me-
tabolica suggereix que el conducte s’esta tancant:
aleshores la perfusio periferica és deficient, i es genera
deficit energetic. La figura 2 representa I'algoritme
diagnostic en aguests casos.

La radiografia de torax (RX) permetra saber si el flux
pulmonar esta disminuit o bé si és normal o augmen-
tat, de manera que podrem orientar I'etiologia de la
cardiopatia.

Cianosi central
Saturaci6 0, < 75%

\

Test hiperoxia*

Resposta

Patologia pulmonar

No resposta

Cardiopatia cianotica

RX torax

Y

| v Vascularitzacié pulmonar

| A Vascularitzacié pulmonar

Y

Tetralogia de Fallot
Atrésia tricaspidica Y
Atrésia pulmonar
Estenosi pulmonar critica EGE
Ventricle Unic + EP greu
VDDS + EP
Ebstein greu + AP

-] PGE EV
>

A

*Test hiperoxia: administrar Fi0, d’1 durant 10-15 minuts. Si hi ha
malaltia pulmonar, la PaO. o la saturacio de O, augmenta. Si hi ha car-
diopatia congénita no es produeixen canvis significatius en la Pa0. ni
en la saturacio de O..

Fig. 2. Algoritme d'actuacié davant una sospita de cardiopatia congénita
cianosant. RX: radiografia. EP: estenosi pulmonar. VDDS: ventricle dret
de doble sortida. AP: atrésia pulmonar. TGA: transposicio de grans arte-
ries. PGE, EV: prostaglandina E, endovenosa.
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Quina cardiopatia suggereix el flux pulmonar
disminuit en la RX de torax?

Quan en la RX de torax el flux pulmonar esta dismi-
nuit, s’ha de pensar en cardiopaties amh obstruccio
al flux pulmonar, incloent-hi lesions que afecten la
valvula pulmonar i la valvula tricispide.

Aquest flux pulmonar estara mantingut pel conducte
des de l'aorta.
Les cardiopaties més importants d’aquest grup sén:

—tetralogia de Fallot amb grau greu d’obstruccié dreta,
com es reflecteix a la figura 3

—atrésia pulmonar amb comunicacié interventricular
(CIV), atrésia pulmonar amb septe integre, amb CIV
restrictiva i/0 estenosi pulmonar

— atrésia tricuspidica amb CIV restrictiva 0 amb este-
nosi pulmonar

— estenosi pulmonar critica (Fig. 4)
— ventricle Unic amb estenosis pulmonar greu

— ventricle dret de doble sortida (VDDS) amb estenosi
pulmonar/subpulmonar greu

-
90/60 11

Fig. 3. Tetralogia de Fallot. (Vegeu nota aclaratoria en el peu de la Fig. 1)

99%

Fig. 4. Situacié d’estenosi pulmonar i atrésia pulmonar amb septe ventri-
cular intacte. (Vegeu nota aclaratoria en el peu de la Fig. 1)

Quina cardiopatia cal descartar si el flux
pulmonar esta augmentat o és normal?

Quan el flux pulmonar esta augmentat o és normal
en la RX de torax les causes més fregiients de
cardiopaties sén molt diferents a les anteriors.

La cianosi es produeix quan no hi ha una comunica-
ci6 adequada entre les dues circulacions (ja que
aquestes circulacions estan en paral-lel en discor-
danga ventriculoarterial). L'Unica possibilitat de ba-
rreja vindra donada per la derivacié a nivell interauri-
cular per persisténcia del foramen oval (PFO) o per
coexistencia d’'una comunicacioé interauricular (CIA) i
a través del conducte.

Les cardiopaties més importants d’aquest grup sén:

—transposicié de les grans arteries (TGA), represen-
tada en la figura 5

— TGA complexa, amb altres defectes cardiacs asso-
ciats: CIV amplia, coartacié d’aorta, interrupcié de
I'arc aortic

65% 99%

90/5

Fig. 5. Transposicio dels grans vasos amb septe ventricular intacte i con-
ducte arteriés permeable. (Vegeu nota aclaratoria en el peu de la Fig. 1)

Quines mesures iniciarem en els pacients
amb sospita de cardiopatia cianética
ductodependent?

En tot aquest grup, independentment de les mesures
de suport basic, cal iniciar tractament amb prosta-
glandina E; endovenosa (PGE;EV) per evitar el tanca-
ment ductal, a I'espera d'un diagnostic més complet.
La Taula Il exposa la pauta d’administracio de la
PGE,EV.
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TauLa II

Administracié de prostaglandina E,

DOSIS
Dosi inicial: 0.05-0.1 meg/kg/minut durant 60 minuts
Manteniment:  0.02-0.05 mcg/kg/minut

INDICACIONS

CC cianotiques amb flux pulmonar disminuit
CC amb obstruccio al flux sistemic
Hipoplasia de cavitats esquerres
Transposicio de grans artéries

EFECTES
Efecte: apareix als 30 minuts i cedeix entre les 2-3 hores després de
la supressio.

Efectes secundaris: apnea, febre, bradicardia, enrojolament,
convulsions, broncospasme, asistolia, aritmies, coagulacio
intravascular disseminada.

CC: cardiopatia congeénita.

Cardiopaties amb baix cabal: quan cal
sospitar-les?

Els signes d’alarma de les cardiopaties que cursen
amb haix cabal dependran de si el conducte arterios
roman ohert o no.

La simptomatologia principal d’aquestes cardiopaties
és el baix cabal, i els simptomes clinics al debut seran
els propis d’'una situacié de xoc: pal-lidesa, polsos
febles, extremitats fredes, dificultat respiratoria, ane-
mia, oliglria, acidosi metabolica per mala perfusio i
hipoxemia tissular.

Son gairebé sempre ductodependents, perd aquest
grup es divideix al seu torn en uns altres dos grups, se-
gons si el conducte esta obert 0 no.

Cardiopaties amb baix cabal ductodependent

Els simptomes apareixen de manera brusca durant les
primeres 72 hores de vida, coincidint amb el tanca-
ment ductal. Una gran part de la despesa sistemica és
generada des de l'arteria pulmonar, via arc del con-
ducte, cap a l'aorta, ja que hi ha una obstruccié greu
al tracte d’entrada o sortida de ventricle esquerre.

Davant un nounat amb simptomes de xoc, d’aparicid
brusca al tercer/quart dia de vida, sempre cal descar-
tar la preséncia de cardiopatia estructural.

Les cardiopaties més freqUents d’aquest grup son:

— coartaci6 d’aorta greu amb hipodesenvolupament
aortic (Fig. 6)

—sindrome d’hipoplasia de ventricle esquerre (Fig. 7)
— estenosi aortica critica
— atrésia aortica

— complex de Shone: obstruccié multiple al costat es-
querre amb anell supravalvular mitral, hipodesenvo-
lupament mitral, valvula mitral en paracaigudes, es-
tenosi subaortica, CIV, coartacié d’aorta, interrupcio
de I'arc aortic

Aorta

Fig. 6. Representacio de la coartacié d’aorta.

90/60 ML)

e —

99%

Fig. 7. Representacio de la sindrome de cor esquerre hipoplastic amb
el conducte arterids permeable. (Vegeu nota aclaratoria en el peu de la
Fig. 1)

Quines mesures iniciarem en els pacients amb sospita
de cardiopatia amb baix cabal cardiac ductodepen-
dents?

La figura 8 recull I'algorisme d’actuacié davant una
sospita de cardiopatia congenita amb baix cabal i po-
tencialment tributaria de tractament amb PGE.EV. En
aquests casos el tractament s’ha d’iniciar imme-
diatament amb PGE.EV en perfusi6 continua. Si el
pacient presenta acidosi greu amb signes imminents
d’aturada cardiocirculatoria, esta indicada I'administra-
ci6 de la dosi d’'1 hora, en un bol. Es pot necessitar
ventilacié mecanica i l'inici de tractament amb inotro-
pics i dilretics.
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Simptomes de xoc:
oliguria/andria
pal-lidesa
polsos debils
extremitats fredes

Dificultat respiratoria
Acidosi metabolica

— [
Simptomes d’inici brusc < 72 hores

!

RX torax: Cardiomegalia

Edema agut de pulmé

l

Sospita certa de
cardiopatia amb hipoperfusié sistémica
Ductodependent

{

Iniciar PGE,EV

Fig. 8. Algoritme d’actuacio davant la sospita de cardiopatia congenita amb
baix cabal. RX: radiografia. PGE,EV: prostaglandina E, endovenosa.

Cardiopaties amb baix cabal no ductodependent

Debuten en el periode neonatal amb menys freqten-
cia, ja que es toleren millor que les cardiopaties del
grup de les ductodependents.

Linici és més insidiés, amb clinica més tardana i en
forma de cardiomegalia i signes i simptomes d'insufi-
ciéncia cardiaca.

En aquest grup, les cardiopaties més frequents son:

— miocardiopaties

— miocarditis

— taquicardia supraventricular (TPSV)

— blocatge A-V congenit complet (BA-VC)

—origen anomal de la coronaria esquerra (origen en
artéria pulmonar)

Les miocardiopaties i les miocarditis poden presentar
cardiomegalia en la RX de torax quan sén d'instauracio
subaguda, ja que en el cas de miocarditis aguda la RX
de torax pot ser que no es vegi alterada. EI diagnostic

s’ha de fer per mitja de la clinica, les dades de labora-
tori i un ecocardiograma.

La TPSV o el BA-VC es diagnostiquen per mitja de
I'ECG.

L'origen anomal de la coronaria esquerra de la pulmo-
nar és una forma rara de cardiopatia que cursa amb
dilataci6 del VE. En 'ECG s’aprecia S-T elevat amb
ones T invertides en precordials esquerres. Poden
apareixer ones Q. Se sol diagnosticar passat el periode
neonatal, en el periode de lactant. Calen un ecocardio-
grama i un cateterisme cardiac per fer el diagnostic.

Cardiopaties amb augment de flux
pulmonar: quan cal sospitar-les?

En aquest grup, el simptoma més important és la
dificultat respiratoria, que pot anar de moderada
a greu, i sol anar acompanyada d'un augment
de vascularitzacié pulmonar (valorat amb la RX de
torax).

La seva situacié clinica no sol arribar als nivells de
gravetat dels grups anteriors i s’ha de fer un diagnostic
diferencial amb la patologia pulmonar. El diagnostic
d’aquest tercer grup l'orientaran I'exploracid clinica
(destret, hepatomegalia, buf) i la radiografia de torax.

Cardiopaties amb augment del flux pulmonar

Linici dels simptomes en aquest grup és a partir de
la segona setmana de vida, quan disminueixen les
resistencies pulmonars. Els simptomes inicials son
rebuig de I'aliment i un escas o nul guany ponderal,
de vegades dificils de valorar. El fonamental és I'apari-
ci6 de dificultat respiratoria i I'hepatomegalia, per
augment de la pressioé de l'auricula dreta. Una dada
important és que no hi ha cianosi, ja que la derivaci6
és esquerra-dreta i la sang sistémica esta ben satu-
rada. Una excepcié son els casos, més evolucionats,
en qué ja hi ha edema pulmonar, tot i que aquests
pacients milloren amb l'administracié d’oxigen. En
aquests pacients pot apareixer buf cardiac a l'aus-
cultacio, bé pel defecte estructural cardiac, bé per
insuficiencia cardiaca.

Les cardiopaties més freqUents sén:
- CIV (Fig. 9)

—CIA

— conducte arteriés permeable

— canal auriculoventricular (Fig. 10)

— finestra aortopulmonar
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Fig. 9. Representacié de la comunicacio interventricular. (Vegeu nota
aclaratoria en el peu de la Fig. 1)

Fig. 10. Representacio del canal auriculoventricular complet. (Vegeu nota
aclaratoria en el peu de la Fig. 1)

Cardiopaties amb augment de flux pulmonar i
barreja

El simptoma fonamental és la dificultat respiratoria amb
un cert grau de cianosi, ja que es produeix una barreja
a nivell del retorn venos (a nivell auricular o ventricular),
de manera que hi ha una dessaturacio sistemica.

Les principals cardiopaties d’aquest grup son:
— drenatge vends pulmonar anomal total (DVPAT)
— ventricle Unic sense estenosi pulmonar

—ventricle dret doble sortida (VDDS) sense estenosi
pulmonar

—tronc arteriés (els diferents tipus de tronc es repre-
senten a la figura 11)

—TGA amb CIV gran
— atresia trictuspide amb TGA i CIV

Fig. 11. Representacio del tronc arterids. (Vegeu nota aclaratoria en el
peu de la Fig. 1)

En el cas de DVPAT pot ser obstructiu i no obstructiu.
Quan és obstructiu, apareix edema pulmonar. La RX de
torax presenta edema agut de pulmo (per hipertensié
venocapil-lar) sense cardiomegalia (silueta cardiaca en
forma de ninot de neu o en vuit).

Si no és obstructiu, I'inici pot ser insidiés i de vegades
la cianosi pot passar inadvertida. La RX de torax mos-
tra un augment de la vascularitzacié pulmonar impor-
tant i cardiomegalia.

Quines mesures iniciarem en els pacients amh
sospita d’augment de flux pulmonar?

El tractament consistira en el maneig de la insuficien-
cia cardiaca. En aquesta situacio, I'absorcié intestinal
pot estar alterada per I'edema de la mucosa secundari
a l'augment de la pressié venosa central; per tant, re-
correrem a la via parenteral. Si per error s'administra
PGE.EV aix0 provocara un augment del flux pulmonar:
en aquest grup I'administracio d’oxigen millora 'oxige-
naci6 disminuida per I'edema pulmonar acompanyant
i ajuda a corregir I'acidosi. Malgrat que 'oxigenoterapia
pot incrementar el flux pulmonar, no té conseqtiencies
cliniques importants.

El cas del DVAT obstructiu és una situacid d’urgéncia
medica quirdrgica. Han de ser intubats i ventilats, s’ha
de corregir I'acidosi i s’ha d’iniciar el tractament amb
furosemida i/o dopamina. Quan el DVAT és no obstruc-
tiu, el tractament consisteix en digitalitzaci6 i furose-
mida. Ladministracié d’O, produeix una vasodilatacio
pulmonar amb la qual millora la saturacié transcutania.
Si amb aixd no controlem la insuficiencia cardfaca, cal
pensar en la ventilacié mecanica i els inotropics.
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