C. Congénitas del adulto
O




Las C Congénitas aparecen en 8 de cada 1000
nacidos vivos. ( no incluida v AO bictspide y prolapso mitral)

Mas del 80% de los ninos afectados sobreviven hasta

1a edad adUIta ° Mediana Percentiles 25-75

R b 1 Comunicacion interventricular 32,0 27,1-42,3
Conducto arterial persistente 6,8 5,2-11,0
u eo a, alCOh01 Comunicacion interauricular 7,5 6,2-10,8

o Persistencia del canal auriculoventricular 3.8 2,8-5,2
Dlab etes materna Estenosis pulmonar 7,0 5,2-8,8
Estenosis aortica 3,9 2,7-5,8

Coartacion de la aorta 4,8 3,6-5,7

Sd d Transposicion de las grandes arterias 4,4 3,5-5,4
c Down Turner. .. Tetralogia de Fallot 5.2 3,87,6

J Tronco arterial comun 1,4 0,6-1,7

Sindrome del hemicardio izquierdo hipoplasico 2,8 1,6-3,4

Sindrome del hemicardio derecho hipoplasico 22 1,5-3,2

Ventriculo de doble entrada 1,5 0,8-1,9

Y, Ventriculo derecho de doble salida 1,8 1,0-3,0
ECOgrafla fetal Conexion venosa pulmonar anomala total 1,0 0,6-1,9
Otras 10,0 7,6-14,6

Edad pediétrica Prevalencia de CC en 34 estudios

Realizados con 26.904 pac
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Tabla 19-4. Cardiopatias congénitas comunes compatibles
con la supervivencia hasta la edad adulta sin tratamiento
quirargico ni cateterismo terapéutico

Estenosis leve de la valvula pulmonar

Estenosis pulmonar periférica

Valvula aortica bicuspide

Estenosis subaortica leve

Estenosis adrtica supravalvular leve

Comunicacion interauricular pequena

Comunicacion interventricular pequena

Conducto arterial persistente pequeno

Prolapso de la valvula mitral

Comunicacion interauricular de tipo ostim prirmiim (canal
auriculoventricular parcial)

Sindrome de Marfan

Anomalia de Ebstein

Transposicion corregida (discordancia AV /ventriculoarterial)

Lesiones complejas equilibradas (p. ej., ventriculo con doble
entrada y estenosis pulmonar)

Defectos con vasculopatia pulmonar obstructiva (sindrome
de Eisenmenger)

Tabla 19-5. Defectos cardiacos congenitos comunes ern
pacientes que sobreviven hasta la edad adulta despucs de
tratamiento quirurgico o cateterismo terapéutico

Valvulopatia aértica, comisurotomia o sustitucion
Estenosis pulmonar, comisurotomia

Tetralogia de Fallot

Comunicacion interauricular

Comunicacion interventricular

Canal auriculoventricular

Transposicion de las grandes arterias, redireccion auricular
Transposicion compleja de las grandes arterias

Drenaje venoso pulmonar anomalo total

Atresia pulmonar/comunicacion interventricular
Operacion de Fontan para cardiopatias congénitas complejas
Anomalia de Ebstein
Coartacion de la aorta
Valvulopatia mitral
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Fig. 21 Supervivencia tras cirugia cardiaca pediatrica en el estudio de la poblacién
finlandesa de pacientes con cardiopatias congénitas. Se comparan categorias diagnésticas
especificas con |la poblacion sana de referencia. CIA, comunicacion interauricular; CAP,
conducto arterial persistente; COA, coartacion de aorta; ClV, comunicacion interventricular;
TDF, tetralogia de Fallot, TGV, transposicion de los grandes vasos; VU, ventriculo Unico
(Con la autorizacion de Nieminen et al. (2001) Circulation, 104:573.)




Embarazo y C Congénitas

O

Frecuencia al nacer (%)

Comunicacion interventricular 30% 2 R,esgo .de
Comunicacién interauricular 10% Anomalia materna recurrencia (%)
Conducto arterioso persistente 10% ”

Estenosis pulmonar 79 Sindrome de Marfan 50
Coartacion 7% Comunicacién interventricular 15
Estenosis adrtica 6% C . ion int icul

Tetralogia de Fallot 55 omunicacion interauricular 10
D-transposicién 45 Estenosis aortica 10

Otras 20% Tetralogia de Fallot* 3

Riesgo de mortalidad asociado al embarazo

Una mujer completamente sana 1 de 20.000
Media de |la poblacion 1 de 10.000
Fallot corregido o similar 1 de 1.000
Estenosis aodrtica severa 1 de 100
Hipertensién pulmonar 1de3
Sindrome de Eisenmenger 1de?2

—




Embriologia

Raices aérticas \f

*._Pericardio
Bulbo %
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Embrion 5 mm. 28 dias

Embriologia médica. Langman




SINTESIS ESQUEMATICA DE LA EMBRIOGENESTS LA
FORMACION DE LOS SEPTOS

SEPTACION
Ao AP

Ductus arterioso persistente

Division del Tronco Arterioso
para separar APy Ao. Sino se
separan—> Tronco Arterial
comun. Si la tabicaciéon se hace
en linea recta> Transpo GV

TRONCO
ARTERIOSO

VALVs AO-PUL ——»,

Defecto de Tabique

VENTRICULOS —+» interVentr: CIV

Canal AV
VALVs M\-TR ——»

Defecto de Tabique

AURICULAS interAuricular: CTA
_>

Si una o todas las VP
drenan en AD: Drenaje
Andmalo Venas Pulm
(parcial o total)

CANALES __, \4
VENOSOS
N T Fallot P
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ENFOQUE CLINICO DE LAS PRINCIPALES CARDIOPATIAS
CONGENITAS (CC)

« El diagnostico preciso de las CC es dificil y para ello se requiere
ECO, RM, Cateterismo y experiencia especializada.

« No obstante, se puede iniciar un diagnostico con 3 simples datos
clinicos:

1) Cianosis: presente o no
2) Vasculatura pulmonar en la R. de torax:

Normal o Disminuida
Aumentada (Plétora pulmonar)

3) El ventriculo participante segiin el ECG
VI: HVI; VD: HVD o BRD

 Las CC mas frecuentes se pueden clasificar en 4 grupos a tenor de
esos 3 elementos



CARDIOPATIAS CONGENITAS ACIANOTICAS

6 CC
ACIANOTICAS
VASCULATURA VASCULATURA
PULMONAR 11 PULMONAR normal
V. Dcho V. Iqdo V. Dcho V. Iqdo
CIA CIV Est Pulm Est Ao
Ductus Coart. Ao

A la larga, CIA, CIV y Ductus 2HP, invertir el Shunt 2Sind de Eisenmenger




ESTENOSIS AORTICA Congénita del adulto ( VPN + HVI)

ANATOMICOS
Supravalvular

VALVULAR

Infravalvular

subaortic —m %
membrane

EAo0 / IAO

Edad media

Dilatacion/diseccion AO Reproduce tras Q — Miectomia

Insuficiencia aortica progresiva mbarazo



Coartacion aortica ( VPN + HVI)

O

Coarctation _ o J oven HTA

Axillary artery|

» V. Aortica bicuspide

» Exploracion:
o TA 1 en brazos

| .|

» Curso asintomatico

Ascending
aorta

Intercostall

o HTA en el adolescente

Ligamentum Descending arteries
arteriosum aorta .. . X
sl i o Insuficiencia Cardiaca
artery artery




Caso clinico

- Paciente varon 36 anos, originario de Rumania

- HTA. Exfumador . Habito endlico importante.

* 2004-2006: consulta en urgencias por dolor
abdominal (4-5 veces)

- H2 Cardiologica:
s 2006: soplo aortico a estudio. Ecocardiograma con

MCD y disfuncion severa biventricular. VAo bictspide,
con insuficiencia moderada. CF II.

= Seguimiento / 6 meses — mal cumplidor terapeutico

= Enero 2009: ingreso por isquemia aguda MSI:
embolectomia por C. Vascular



Caso clinico

 Ingreso en Enero 2009

- Embolia aguda en MSI. Embolectomia
transhumeral. Nuevo ecocardiograma: sin
cambios con respecto al del ano previo, salvo
sospecha de coartacion: se recomienda valoracion
mediante otra técnica de imagen.

= TAC toracoabdominopelvico en Marzo 2009:
coartacion aortica.



Caso clinico

» 2008-2009: Consulta 12 Cardiaca: CF II NYHA.

= Persiste habito endlico
= No cumplidor terapéutico

= ] Cardiaca: no actitud intervencionista por mal
cumplidor y persistencia de enolismo.



Caso clinico

« Nuevo Ingreso en Julio 2009

= Dolor abdominal (varias consultas en urgencias
por el mismo motivo)

= Mal cumplidor terapéutico, sigue bebiendo.

= En tratamiento con ACO, enalapril 10/24h,
carvedilol (3,12/12h), furosemida 40/dia.

= TAC toraco-abdominopelvico: sin cambios
= Esofagitis leve por RGE (gastroscopia)



Caso clinico

- Ingreso actual:
= Ingreso nuevamente por deterioro de CF, clinica
de ICD y dolor abdominal.
= Buena respuesta inicial a tratamiento diurético
(1.v)

= Deterioro de Fx renal: prerrenal.

= Fiebre mantenida desde hace 7 dias, HC negativos,
urocultivo negativo. Eco sin vegetaciones a nivel
de las valvulas.



Caso clinico

« ECG
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Ecocardiograma

29/01/2010 15

29/01/2010 16:03:08




29/01/2010 16:02:12




Ecocardiograma

» V.Idilatado (VTD 290 ml, Dd 7.2 mm). Disfuncion
sistOlica severa. FE 23%.

» V.D dilatado, disfuncion sistolica moderada.
- V. aortica bicuspide. Insuf. moderada.

- Insuficiencia mitral ligera

» VCSI persistente

- Hipertension pulmonar severa.

- Mala ventana supraesternal



HU.12 DE O
Philips, Brilliand
23 Feb, 2009 18:04:4




Actitud terapéutica

- Expectante: seguimiento clinico, confirmar
abandono habito endlico previo a cualquier
decision intervencionista.

- Dilatacion percutanea de la coartacion...
ahora y segiin evolucion actuar en 2° tiempo
con cirugia recambio valvular

- Cirugia (IAo + coartacion)



Estenosis pulmonar
VPN+ HVD

10% de la CC 5 . i
1 Frec Valvular m o | m

sisTOLE  puasTol LE

Supra-valvular / ramas periféricas
Sd genéticos complejos

Ecocardiograma

Asintomatica —Disnea/sincope.




CARDIOPATIAS CONGENITAS ACIANOTICAS

6 CC
ACIANOTICAS
VASCULATURA VASCULATURA
PULMONAR 11 PULMONAR normal
V. Dcho V. Iqdo V. Dcho V. Iqdo
CIA CIV Est Pulm Est Ao
Ductus Coart. Ao

A la larga, CIA, CIV y Ductus 2HP, invertir el Shunt 2Sind de Eisenmenger




CARDIOPATIAS CONGENITAS CON SHUNT IZQDA-DCHA

Plétora pulmonar e HP

Normal /\

ECG: BRD ECG: HVI
CIA CIV
DUCTUS




Tipos de CIA

Defecio tipo seno .,
venoso superior .. . Defecto de la fosa

Suelo de la fosa

Dafecto tipo
SEM0 Venoso
inferior
Defecto tipo
seno coronario

Vena cava
inferior
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Cierre e con cirugia

Cierre con Amplatzer

Rev Esp Cardiologia. Oliver



Tipos de Comunicacion interventricular

Anomalia con dable
Crasta afectacion subarterial
supraventricular
A lia Anomalia muscular
perimembranasa del tracto de salida
Valyula trichgpide Anomaliz muscular
central

Anomalia muscular

del tracto de entrada Mltiples anomalias

apicales musculares

Fig. 8.1 Diferentes tipos de comunicacion interventricular contamplados desde el lado deracho cel
coraran. AD, auricula derecha; VD, ventriculo derecho; A, aorta, P, arteria pulmonar




Ductus arteriosus

Aorta —— v

~ _—Pulmonary
5 artery
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ventricle )




Canal AV completo / parcial

Arteria pulmegnar

S ~ Aorta
Yol Valva supsior
fosheigads derecha Valva superiar
acabalgada
Valva inferior Valva parietal
deracha izquierda
Unidn
aurleuloventricular
Valva infenor
acabalgada

Fig. 10.1  Anatomia de los defectos del tabique auriculoventricular (DTAV). Panef izquicrdo: fijese en la unién auriculoventricular comin (caracteristica universal de ‘odos
los DTAV) y la valva acabalgada, DTAV completo compeansado eon ambos ventriculos bien desarrollados y comunicacion interventricular e interauricular, Pane! darecho:
base cardlaca vista desde arriba. Cbserve las cinco valvas de la vélvula auriculoventricular comun (lateral izquierda, superiar, anterosupenor derecha, inferior derecha e
inferior acabalgada) rodeadas de una union auriculoventricular comin en un paciente con un DTAV campleto, Los pacientes con un DTAY parcial o iIncompleto (también
denominado CIA estium primum) tienen la valvula auriculoventricular unida entre las valvas supericr ¢ inferior acabalgada (area neqra central), formando dos valvulas
auriculoventriculares separadas. Obsenve que la valvula auriculoventricular izquierda tiene, por lo tante, tres valvas. Les pacientes con DTAY parcial suelen tener solamante
una cemunicacién interauricular y, ocasionalmente, una comunicacion interventricular pequena, nunca grande (por lo tante, con un menor riasgo de desarrollar
hipertension pulmonar con respecto a los pacientes con DTAY completas). Linea punteada en el centro indica la posicién del tab igue interventricular por debajo. AD,
auricula derecha; Al, auricula izquierda, VO, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo.




EVOLUCION DE CIV POR NO OPERARSE A TIEMPO

CIV con shunt Izqda: » CIV con Sindrome Eisenmenger
Dcha (Shunt Dcha-Izgda)

No Plétora: Vasculatura
Plétora: Vasculatura pulmonar pulmonar borrada en la
prominente hasta la periferia periferia. ECG: HVD
ECG: HVI




Biopsia pulmonar




