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FIEBRE REUMATICA

DEFINICIÓN

La fiebre reumática es un síndrome inflamatorio no supurativo que se produce a veces como una secuela retardada de una infección faríngea por estreptococos del grupo A, y que tiende típicamente a recidivar. 
Se entiende por enfermedad reumática crónica del corazón (OMS) "la lesión cardíaca que puede ser consecuencia de los ataques de fiebre reumática, pero que también puede aparecer sin estos antecedentes. Se caracteriza por una afectación de las válvulas cardíacas, en especial de la mitral, y con menor frecuencia de la aórtica, acompañada generalmente por una lesión miocárdica".

EPIDEMIOLOGIA

La fiebre reumática aguda puede aparecer a cualquier edad, aunque es más frecuente en niños de 5 a 15 años, cuando las infecciones estreptocócicas son más frecuentes e intensas. Es relativamente rara en niños menores de 5 años y extremadamente rara en la lactancia. También se observa en adultos jóvenes, sobre todo en los que viven en condiciones de hacinamiento. Se calcula que el 40 por ciento de infecciones estreptocócicas en la población pediátrica se presenta en niños de 2 a 6 años de edad, lo cual señala que las infecciones estreptocócicas repetidas y la sensibilización del huésped son requisitos para el desarrollo de la fiebre reumática aguda. No se han establecido diferencias genuinas en cuanto a raza y grupo étnico.

No hay clara predilección por un sexo determinado, sin embargo en las mujeres tienen preponderancia ciertas manifestaciones clínicas como la estenosis mitral y en los hombres la estenosis aórtica. La incidencia de corea de Sydenham es similar en niños y niñas preadolescentes, y mayor en mujeres cuando parece después de la pubertad. Esta manifestación no se produce en mujeres sexualmente maduras y es muy exagerada durante el embarazo. Lo anterior sugiere que los factores del huésped, indudablemente deben jugar un papel en la aparición del ataque de fiebre reumática aguda.
La condición ambiental que ocasiona mayor predisposición es el hacinamiento. El grado de hacinamiento influye marcadamente en la tasa de adquisición del estreptococo del grupo A e incrementa el riesgo de desarrollo de fiebre reumática aguda. El riesgo de fiebre reumática está aumentado en poblaciones con alto riesgo de faringitis estreptocócica como son los campamentos militares, personas que viven en condiciones de hacinamiento y aquellas personas que están en contacto estrecho con niños en edad escolar. 
La recurrencia de fiebre reumática aguda es del 50 por ciento o más tras una nueva infección estreptocócica.
ETIOLOGIA 

Hasta el momento la evidencia de la relación entre la infección estreptocóccica faríngea y la fiebre reumática es indirecta y proviene de tres fuentes:

· Clínica: la aparición de la enfermedad después de la faringitis estreptocóccica 
· Epidemiológica: las epidemias de infección faríngeas estreptocóccica son seguidas de un aumento en la incidencia de la enfermedad. 
· Inmunológica: la aparición de anticuerpos contra los estreptococos. 

De los diversos mecanismos propuestos, el de mayor importancia es el inmunológico, por autoanticuerpos contra componentes cardíacos específicos. Estos anticuerpos son gammaglobulinas con especificidad para los componentes cardíacos, que reaccionan especialmente con el sarcolema y producen el depósito de grandes cantidades de C3. Además están los factores de susceptibilidad individual como el marcador genético la mayor frecuencia de estenosis mitral en el sexo femenino y de la estenosis aórtica en el masculino.

PATOLOGIA

La lesión patológica principal es una reacción inflamatoria difusa exudativa, proliferativa y no supurativa del tejido conectivo, que se localiza principalmente en el corazón, articulaciones y piel.

Aunque el compromiso cardíaco es el de una pancarditis, se puede aseverar que la lesión encontrada en el corazón es la única que se considera prácticamente patognomónica y consiste en el nódulo de Aschoff, que puede persistir por varios años. Este nódulo se caracteriza por una lesión focal granulomatosa en la vecindad de vasos sanguíneos, compuesta por un núcleo central de materia fibrinoide, rodeado por células grandes basófilas por lo general multinucleadas; los núcleos son grandes, vacuolados y tienen nucléolos notorios. La endocarditis consiste en una valvulitis verrugosa que deforma las valvas y que al cicatrizar puede conducir a daño permanente con regurgitación o estenosis, sobre todo de las válvulas mitral y aórtica, mucho menos frecuente de la tricúspide y por rareza de la pulmonar. La patología del nódulo subcutáneo es muy similar a la del nódulo de Aschoff.

En las articulaciones se encuentra una sinovitis exudativa, no proliferativa y que no deja cicatriz.

CUADRO CLINICO Y DIAGNOSTICO

Las manifestaciones de la fiebre reumática son extremadamente variables; no existe un único síntoma, signo o prueba de laboratorio que sea patognomónico de fiebre reumática, sin embargo varias combinaciones de ellos son diagnósticas.
El diagnóstico se hace cuando se presentan dos criterios mayores o uno mayor y dos menores.

	CRITERIOS DE JONES PARA EL DIAGNOSTICO DE FIEBRE REUMATICA 

	Criterios Mayores 

· Carditis 

· Policarditis 

· Corea de Sydenham

· Eritema marginado 

· Nódulos subcutáneos 
	Criterios Menores 

 Clínicos

· Clínicos 

· Fiebre 

· Astralgias 

· Malestar general 

· Laboratorio 

· Eritrosedimentación elevada 

· Proteína C reactiva + 

· Leucocitosis 

· Intervalo PR prolongado 

· VSG elevada

De laboratorio y gabinete

a. Aumento de anticuerpos contra estreptococo: antiesptreptolisinas y otros 

b. Cultivo faríngeo positivo para estreptococo grupo A 

c. Elevación de reactantes de fase aguda




El cuadro clínico se caracteriza por la aparición de manifestaciones generales dos a cuatro semanas después de un faringitis; con fiebre de 38 a 38.5ºC, astenia, adinamia y anorexia.

Artritis: Con artralgia importante, inflamación, enrojecimiento, incapacidad funcional, migratorias y autolimitadas, ya que al desaparecer el brote agudo desaparece la inflamación sin dejar secuelas. Las articulaciones más afectadas son las de mediano calibre (rodillas 75%, tobillos 50%, codos y muñe cas). Las artralgias y las artritis por lo general afectan más de una articulación al mismo tiempo, presentándose poliartralgias y poliartritis migratorias

Carditis: Es la manifestación más grave de la fiebre reumática ya que puede producir desde manifestaciones leves hasta llegar a la muerte del enfermo durante el ataque agudo o dejar secuelas que afectarán posteriormente el funcionamiento del corazón. El ataque agudo al corazón afecta sus 3 capas constituyendo una pancarditis (pericarditis, miocarditis y endocarditis). Si la carditis no aparece en las 2 o 3 semanas de iniciado el ataque es raro que se presente. 

La pericarditis se manifiesta por dolor pericárdico, es decir continuo, exacerbado por los movimientos respiratorios, movimientos laterales y de flexión del tronco, así como con el decúbito dorsal. Se puede encontrar en la auscultación frote pericárdico. 

La miocarditis provoca insuficiencia cardíaca con taquicardia, ritmo de galope, disnea, hepatomegalia congestiva, plétora yugular y cardiomegalia. Es frecuen te encontrar trastornos del ritmo como son: extrasistolia auricular o ventricular y blo queo aurículoventricular de primer grado que desaparecen al cesar el proceso inflamatorio

La endocarditis lesiona preferentemente los aparatos valvulares (bordes de las valvas, comisuras o aparatos de sostén subvalvular). En orden de frecuencia, la valvulitis afecta a la válvula mitral, aórtica, tricúspide y final mente la válvula pulmonar.

Corea de Sydenham: Es consecuencia de ataque al sistema nervioso central, fundamentalmente en el sistema extrapiramidal, manifestándose por movimientos involuntarios, debilidad muscular y trastornos emocionales. Los movimientos son incoordinados en miembros superiores y músculos de la cara, lo que ocasiona alteraciones del habla; desaparecen durante el sueño, pero pueden presentarse en reposo e interferir con la actividad voluntaria. La debilidad muscular se hace evidente cuando se le pide al paciente que apriete las manos del examinador . Los cambios emocionales son principalmente llanto e inquietud, los pacientes se desesperan al no poder controlar los movimientos de sus manos o cara. La duración de la corea es variable (semanas o meses), no deja secuelas neurológicas y se observa con mayor frecuencia en el sexo femenino.

Nódulos subcutáneos: Aparecen por lo general después de las primeras semanas de la enfermedad y casi siempre se presentan en pacientes con carditis. Los nódulos subcutáneos llamados también "nódulos de Meynet" se caracterizan por ser firmes e indoloros y presentarse en las superficies de extensión de las articulaciones, son desplazables, con un diámetro que varía de algunos milímetros hasta 1 o 2 centímetros. Duran de 1 a 2 semanas. Las localizaciones más características son los tendones extensores de las manos y pies, y los tendones flexores de las muñecas, los codos, los bordes de la rótula, el cuero cabelludo, la escápula y las apófisis espinosas de las vértebras. Se presentan en grupo, y varían de una a tres o cuatro docenas. Cuando son numerosos, tienden a ser simétricos.
Eritema marginado: Es la manifestación menos frecuente de la fiebre reumática, pero muy característica. Es una erupción de color rojo brillante, indolora, macular, con una forma similar a los anillos de humo, que se expande aclarándose por el centro y que desaparece rápidamente (evanescente). Las zonas eritematosas tienen un área central clara y los bordes redondeados y serpiginosos. Son de tamaño muy variable y se localizan preferentemente en el tronco y zonas proximales de las extremidades, y nunca en la cara, rara vez se extiende más allá de codos y rodillas. El eritema es transitorio, migratorio, y se puede provocar por la aplicación de calor. No es pruriginoso ni está indurado, y desaparece con la presión. Estas lesiones duran unas cuantas horas o varios días. El eritema marginado recurre de forma intermitente durante meses, cuando los otros signos de actividad reumática han desaparecido y su persistencia no implica riesgo de recaída Su evolución no se ve influida por la medicación antirreumática. 

Criterios clínicos menores
Las manifestaciones menores de fiebre reumática aguda se presentan con frecuencia y son útiles al diagnosticar la enfermedad, si embargo no son muy específicas como para que tengan una importancia mayor para el diagnóstico. 
Son los siguientes: Fiebre, artralgia, reactantes de fase aguda en sangre, bloqueo cardíaco y antecedente de fiebre reumática previa o cardiopatía reumática. 
Los pacientes con fiebre reumática suelen presentar fiebre al principio de casi todos los ataques reumáticos. La fiebre suele ser moderada, alcanzando cifras de 38,4 a 40º y no tiene un patrón característico. No presenta grandes ondulaciones, al igual que sucede típicamente en la forma sistémica de la poliartritis juvenil (enfermedad de Still). En el ataque común, la fiebre disminuye en una semana, sin tratamiento antipirético y puede ser de bajo grado durante otra semana u otras dos semanas. Raramente dura más de cuatro semanas, sin embargo cuando se emplean agentes antirreumáticos puede haber un "rebote" de fiebre después de cuatro a seis semanas de tratamiento, desapareciendo de forma espontánea en unos cuantos días, excepto en algunos ataques inusualmente persistentes.
También pueden presentar malestar general, fatigabilidad (sobre todo cuando sufren carditis e insuficiencia cardíaca) taquicardia y artralgias. En menos del 5 por ciento de los pacientes se presenta dolor abdominal semejante al de otros trastornos en los que existe enfermedad mesentérica microvascular aguda, como las crisis drepanocíticas, sepsis, shock endotóxico o anafiláctico, reacciones de transfusión y púrpura anafilactoide. Pueden objetivarse epixtasis y en algún caso aislado eritema nodoso. 
No obstante, estas manifestaciones son tan frecuentes en otras enfermedades, que tienen escaso valor diagnóstico
PRONOSTICO

La enfermedad evoluciona en seis semanas en la mayoría de los casos (75%) y en 12 semanas (90%) ha terminado la evolución.

La frecuencia de las recurrencias ha ido disminuyendo desde que se instituyó la profilaxis secundaria. Por regla general en las recurrencias se repiten las características del ataque inicial.

Alrededor de 30% de los pacientes jóvenes o niños terminan con daño valvular permanente, es decir, con enfermedad cardíaca reumática crónica. Las lesiones en orden de frecuencia son: estenosis mitral, insuficiencia mitral, doble lesión aórtica y estenosis tricuspídea. La insuficiencia mitral inicial desaparece con frecuencia y la estenosis mitral se va desarrollando muy lentamente. La regurgitación aórtica, una vez que se vuelve sintomática, sigue un curso rápido progresivo.

Se cree que algunos casos de prolapso de la válvula mitral son secuelas de fiebre reumática. La estenosis mitral es más frecuente en las mujeres y la estenosis aórtica en los hombres; el pronóstico ha mejorado notablemente desde cuando comenzó el uso de la penicilina para tratamiento y profilaxis.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En niños, principalmente con procesos febriles, la evolución y la aparición del cuadro típico hacen el diagnóstico. Lo mismo podría decirse de la diferenciación con la artritis reumatoide juvenil del tipo de comienzo agudo sistémico y en adultos con las artritis reactivas cuya evolución es mucho más crónica. Tanto en adultos como en niños la rápida respuesta a los salicilatos, aun cuando no patognomónica, es muy característica.

En adultos el diagnóstico diferencial debe hacerse con:

· Artrítis reactiva, específicamente a Yersinia enterocolítica 

· Coexistencia de fiebre reumática aguda y endocarditis bacteriana 

· Artritis séptica 

· Anemia de células falciformes 

· Lupus eritematoso sistémico 

· Enfermedad del suero 

· Enfermedad de Still de comienzo en el adulto 

LABORATORIO

Es conveniente destacar que hasta la fecha no existe ningún examen de laboratorio o gabinete específico para el diagnóstico de fiebre reumática. 

Cultivo de exudado faríngeo: No es muy útil para el diagnóstico de fiebre reumática activa ya que cuando aparecen los signos y síntomas de la enfermedad el cultivo puede ser negativo. En caso de ser positivo, permite saber la presencia del estreptococo beta hemolítico en la faringe de pacientes con fiebre reumática.

Biometría hemática: Muestra leucocitosis con neutrofilia propia de una infección estreptocócica y aumento de la sedimentación globular. Puede presentarse discreta anemia normocítica-normocrómica si el proceso tiene algún tiempo de duración. Es necesario desta car que la velocidad de sedimentación, pese a existir actividad reumática evidente, puede estar nor mal. Tal hecho sucede en casos de insuficiencia car díaca, corea o como resultado de tratamiento esteroideo.

Proteína C reactiva: Positiva por lo general en su jetos con actividad reumática y es reflejo de la magnitud del proceso inflamatorio. En general, tiende a variar paralelamente con la velocidad de sedimenta ción y no son específicos para fiebre reumática 

Antiestreptolisina O: Son anticuerpos es pecíficos de la instalación de una infección estreptocócica y aparecen después de 2 se manas. Se miden en unidades Todd, pudiendo existir normalmente en el suero hasta 200 unidades. Durante la agresión estreptocócica asciende notablemente en la segunda semana, alcanzando su máximo en la cuarta y sexta semana para luego disminuir gradualmente. Aproximadamente 80% de los pacien tes con fiebre reumática aguda tienen una concentración de antiestreptolisina O eleva da por arriba de 333 U.I.Todd y puede durar así hasta 3 meses. Es importante hacer notar que la elevación de las antiestreptolisinas solo muestra que el paciente está o estuvo en contacto con un estreptococo pero no certifica la presencia de fiebre reumática.

SECUELAS

Las secuelas cardíacas más frecuentes son:

Estenosis mitral
La fiebre reumática es la causa más frecuente de estenosis mitral. El 25 por ciento de todos los enfermos con cardiopatía reumática, presentan estenosis mitral pura, el 40 por ciento tienen doble lesión mitral con estenosis e insuficiencia. 
El 66 por ciento de todos los pacientes con estenosis mitral reumática son mujeres. 
La fiebre reumática puede llegar a producir estenosis mitral a través de varios mecanismos patológicos, como son la fusión de las comisuras (30 por ciento), la fusión de los velos valvulares (15 por ciento), fusión de las cuerdas (10 por ciento) o por combinación de varias de las alteraciones anteriores (45 por ciento). Cuando la fiebre reumática da como resultado la fusión y acortamiento de las cuerdas tendinosas, de forma predominante, se observa insuficiencia mitral como manifestación principal.
Es probable que para el desarrollo de una estenosis mitral grave, se requiera un periodo de tiempo mínimo de dos años después del inicio de la fiebre reumática aguda, además, la mayoría de los pacientes permanecen asintomáticos durante diez años o más, especialmente los que viven en climas templados. Aún sigue sin dilucidarse si los cambios anatómicos de la válvula se producen como consecuencia de un proceso reumático latente, o si una vez que la válvula ha sido deformada por el episodio inicial, el traumatismo constante producido por el flujo turbulento de sangre causa fibrosis progresiva, engrosamiento y calcificación del aparato valvular.
El orificio de la válvula mitral en adultos normales es de 4 a 6 cm2, cuando se reduce a 2 cm2 se considera estenosis leve y la sangre circula desde la aurícula izquierda al ventrículo izquierdo impulsada por un gradiente de presión anormal, aunque pequeño. Se considera una estenosis moderada cuando el área está comprendida entre 1.1 y 1.4 cm2. Cuando la estenosis es severa (área de 1 cm2 o menos), se requiere un gradiente aurículoventricular de alrededor de 20 mmHg, y este gradiente se consigue, en presencia de una presión telediastólica del ventrículo izquierdo normal, a expensas de una elevación de la presión de la aurícula izquierda al menos de 25 mmHg para mantener el gasto cardíaco normal en reposo. La elevación de la presión en la aurícula izquierda eleva retrogradamente la presión capilar pulmonar y la presión venosa pulmonar. El primer síntoma suele ser disnea con el esfuerzo o en situaciones que produzcan aumento de la frecuencia cardíaca. En estas situaciones, la velocidad de flujo sanguíneo a través del orificio mitral aumenta, la duración de la diástole se acorta y disminuye el tiempo disponible para que la sangre pase a través de la válvula mitral. Esto desemboca en el aumento de la presión en la aurícula izquierda y en el aumento del gradiente diastólico aurículoventricular. Para valorar la gravedad de la obstrucción de una válvula, es necesario medir el gradiente de presión transvalvular y la velocidad de flujo, que depende del gasto cardíaco y de la frecuencia cardíaca. Dado un gasto cardíaco determinado, el aumento de la frecuencia cardíaca y por tanto de la velocidad del flujo a través de la mitral, provoca un aumento de la presión auricular y del gradiente diastólico transmitral, y puede desencadenar el desarrollo súbito de disnea y edema pulmonar. 
La contractilidad miocárdica en la mayoría de los enfermos es normal o solo está un poco alterada. El crecimiento de la aurícula izquierda, con la subsiguiente aparición de fibrilación auricular, provoca elevación del bronquio principal izquierdo; puede también desarrollarse calcificación de la pared de la aurícula izquierda, trombos murales y cambios obstructivos de la trama vascular pulmonar.
El síntoma principal de la estenosis mitral es la disnea. La capacidad vital se reduce debido a la plétora pulmonar y al edema intersticial. Los pacientes con obstrucción mitral crítica y disnea de pequeños-moderados esfuerzos (clase funcional III de la NYHA) suelen tener ortopnea y riesgo de presentar episodios de edema pulmonar franco, precipitado por esfuerzos, estrés emocional, infección respiratoria, coito, gestación, fibrilación auricular con respuesta ventricular rápida o en definitiva, ante cualquier situación que aumente la velocidad de flujo sanguíneo a través de la válvula mitral estenótica. En pacientes con aumento importante de la resistencia vascular pulmonar, con frecuencia se altera la función ventricular derecha, y por esta razón sufren con menor facilidad elevaciones bruscas de la presión capilar pulmonar y por tanto menor incidencia de episodios de edema pulmonar. 
Otra de las manifestaciones clínicas que pueden presentar los pacientes con estenosis mitral es la hemoptisis, que abarca desde la aparición de esputos hemoptóicos (asociados o no con ataques de disnea nocturna) hasta la hemorragia súbita (apoplejía pulmonar), que rara vez pone en peligro la vida del paciente. Puede producirse infarto pulmonar, como complicación tardía de estenosis mitral asociada a insuficiencia cardíaca. También se observa con frecuencia bronquitis crónica por edema crónico de la mucosa bronquial. 
Algunos pacientes con estenosis mitral (alrededor del 15 por ciento) presentan dolor precordial indistinguible de la angina de pecho. Este síntoma puede estar causado por hipertensión ventricular derecha, por aterosclerosis coronaria coincidente, o por obstrucción coronaria secundaria a embolia coronaria. Sin embargo en muchos de estos pacientes, tras estudios completos hemodinámicos y angiográficos, no se encuentra una explicación concluyente. 
Una manifestación importante por las consecuencias que puede acarrear es la tromboembolia. Puede ser la primera manifestación de la estenosis mitral, y presentarse en pacientes con estenosis incluso leve, aún antes del desarrollo de disnea. Los pacientes que presentan un riesgo mayor de sufrir embolias son aquellos mayores de 35 años, con fibrilación auricular, sobre todo si tienen disminución del gasto cardíaco y dilatación de la orejuela izquierda. En estos pacientes debe plantearse el tratamiento anticoagulante profiláctico. Prácticamente el 50 por ciento de las embolias clínicamente evidentes acontecen en los vasos cerebrales. Los émbolos son recurrentes y múltiples en el 25 por ciento de los pacientes que presentan esta complicación. 
Las válvulas que tienen alteraciones estructurales son asiento frecuente de infecciones. La endocarditis infecciosa es más común en pacientes con estenosis mitral leve que en estenosis grave, ya que acontece con mucha menor frecuencia en el caso de válvulas calcificadas y rígidas. 
La estenosis mitral se diagnostica generalmente con facilidad mediante ecocardiografía.
La evolución de la estenosis mitral es la siguiente: Tras un periodo de latencia de unos 20-25 años después de un ataque de fiebre reumática aguda, durante el cual el paciente se encuentra asintomático, comienza a aparecer sintomatología, por lo general disnea de esfuerzo. En un intervalo de tiempo de alrededor de 5 años desde el inicio de los síntomas la mayor parte de los pacientes evolucionan desde una incapacidad leve (clase II) a una incapacidad grave (clase III-IV). Una vez que los síntomas se hacen más graves, la enfermedad avanza con bastante rapidez hacia la muerte. Por lo tanto en pacientes sintomáticos con estenosis moderada o grave (tamaño del orificio menor de 1 cm2/m2 de superficie corporal), se debe realizar tratamiento quirúrgico (comisurotomía mitral cerrada, comisurotomía abierta o sustitución de la válvula por una prótesis valvular) o angioplastia con balón en los casos en los que esté indicada. 
Insuficiencia mitral
Cualquier anomalía del aparato valvular mitral causa insuficiencia mitral. En la cardiopatía reumática crónica, la insuficiencia mitral aparece con más frecuencia por afectación de las valvas, como consecuencia del acortamiento, rigidez, deformidad y retracción de una o ambas valvas. Es más frecuente en hombres que en mujeres. Cuando la fiebre reumática aguda se acompaña de insuficiencia mitral grave, generalmente en niños o en adolescentes, suele deberse a una combinación de prolapso de la valva anterior, alargamiento de las cuerdas y dilatación del anillo. Otra causa de insuficiencia mitral secundaria a fiebre reumática es la rotura secundaria de las cuerdas tendinosas. 
Los pacientes con valvulopatía mitral reumáticapueden presentar insuficiencia mitral pura o asociada a distintos grados de estenosis mitral.
La clínica de los pacientes con insuficiencia mitral está en función de la magnitud de la insuficiencia, la rapidez de su avance y el nivel de la presión de la arteria pulmonar (que se eleva en el curso evolutivo de la enfermedad). En los pacientes con insuficiencia mitral crónica, los síntomas aparecen cuando falla la contractilidad del ventrículo izquierdo por lo que el intervalo de tiempo entre el ataque inicial de fiebre reumática aguda y la presentación de los síntomas, es mayor en la insuficiencia mitral que en la estenosis mitral. El edema pulmonar se presenta con menos frecuencia en casos de insuficiencia mitral crónica que en la estenosis mitral, probablemente debido a que los cambios de presión auricular son menos bruscos en la insuficiencia que en la estenosis. 
Los enfermos con insuficiencia mitral leve permanecen asintomáticos toda su vida. La mayoría de los pacientes con enfermedad de origen reumático presentan solo incapacidad leve a no ser que la insuficiencia esté producida por actividad reumática crónica, endocarditis infecciosa o rotura de las cuerdas tendinosas.
Los síntomas más importantes son secundarios a la disminución del gasto cardíaco, astenia, disnea y debilidad crónicas.
Pueden presentarse también hemoptisis y embolias sistémicas, aunque con menor frecuencia que en la estenosis mitral.
La evolución de los pacientes con insuficiencia mitral crónica tiende a ser menos llamativa y con menos complicaciones agudas que la de los enfermos con estenosis mitral. Sin embargo, cuando aparecen los síntomas secundarios a reducción del gasto cardíaco y/o congestión pulmonar, la alteración de la función ventricular puede ser ya grave y a veces irreversible. Pese a que en los pacientes con insuficiencia mitral de evolución crónica no suelen elevarse las resistencias pulmonares, suelen aparecer síntomas de insuficiencia cardíaca derecha con hepatomegalia congestiva, edema de tobillos y ascitis.
El pronóstico empeora en los casos de coexistencia de insuficiencia y estenosis mitral.
El tratamiento de la insuficiencia mitral significativa, incluye medidas que reduzcan la postcarga, con objeto de mejorar el gasto cardíaco, así pues se emplean fármacos vasodilatadores (en los casos crónicos con IECA o hidralacina por vía oral), también se utilizan los diuréticos y los glucósidos cardíacos, estos últimos particularmente en casos de fibrilación auricular. Con el tratamiento médico se puede estabilizar al paciente, con objeto de que pueda someterse al tratamiento quirúrgico en óptimas condiciones. Está indicado el tratamiento quirúrgico (sustitución valvular mitral o anuloplastia reparadora), en pacientes con insuficiencia mitral severa que presentan síntomas con actividad física intensa y con grados menores de esfuerzo (clase II,III y IV). Se plantea el problema ante el paciente con insuficiencia mitral severa que está asintomático, en estos casos si se objetiva función ventricular normal (fracción de eyección mayor del 70 por ciento, ya que hay que considerar el aumento de la fracción de eyección secundario al aumento de la precarga por la insuficiencia mitral) se debe realizar un control y valoración estrecha del paciente y plantearse la cirugía cuando se objetive deterioro de los índices de contractilidad del ventrículo izquierdo.
Estenosis aórtica
La estenosis aórtica valvular sin valvulopatía mitral acompañante rara vez es de etiología reumática. La estenosis aórtica reumática se debe a adherencias y fusión de las comisuras y las valvas, así como vascularización de las valvas y del anillo valvular, lo que causa retracción y rigidez de los bordes libres de las valvas, con nódulos calcificados en ambas superficies, quedando reducido el orificio valvular a una pequeña apertura. La válvula aórtica reumática suele ser insuficiente además de estenótica, y suele coexistir con otros signos de cardiopatía reumática, fundamentalmente con la afectación de la válvula mitral. Al igual que en el caso de la afectación mitral reumática, la endocarditis infecciosa es un riesgo mayor en pacientes jóvenes con deformidad valvular más leve que en pacientes ancianos con deformidades aórticas calcificadas.
Los síntomas de la estenosis aórtica en los adultos, aparecen después de un largo periodo de latencia, en el cual se produce una obstrucción gradual progresiva. Los síntomas cardinales de la estenosis aórtica son la angina de pecho, el síncope y la insuficiencia cardíaca. En general el gasto cardíaco se conserva durante muchos años en pacientes con estenosis aórtica grave, por esta razón, hasta muy tarde en la evolución de la enfermedad, no se manifiestan síntomas como debilidad, fatiga notable, cianosis periférica y otros síntomas de gasto cardíaco bajo.
Una vez que los síntomas son manifiestos, el pronóstico es malo (aproximadamente 50 por ciento de supervivencia a los 2 años desde el inicio de los síntomas). En más de la mitad de los pacientes que fallecen, la causa es la muerte súbita.
Se debe realizar tratamiento quirúrgico mediante sustitución de la válvula aórtica en los siguientes casos: Pacientes sintomáticos con estenosis severa (orificio menor de 0.75 cm2 o menor de 0.4 cm2/m2 de superficie corporal), también en pacientes asintomáticos con estenosis severa y probablemente también en casos de estenosis moderada, que precisen cirugía de revascularización miocárdica o cirugía de la aorta o de otras válvulas cardíacas; pacientes asintomáticos con disfunción grave del ventrículo izquierdo y cardiomegalia progresiva, o con respuesta al ejercicio anormal (por ejemplo hipotensión).
Insuficiencia aórtica
La fiebre reumática es una causa común de enfermedad primaria de la válvula que provoca insuficiencia. Las valvas se infiltran con tejido fibroso y se retraen, con lo que las valvas se vuelven incompetentes, en general por un orificio en el centro de la válvula. Con frecuencia, la fusión asociada de las comisuras, también limita la apertura valvular, lo que da como resultado una combinación de estenosis e insuficiencia, es habitual cierto grado de afectación asociada de la válvula mitral. 
En los pacientes con insuficiencia aórtica grave crónica el ventrículo izquierdo aumenta de tamaño progresivamente, mientras que el paciente permanece asintomático o casi asintomático. La sintomatología secundaria a disminución de la reserva cardíaca o a isquemia miocárdica suelen aparecer después de que se ha presentado cardiomegalia importante y disfunción miocárdica. Cuando aparecen los síntomas, éstos suelen ser disnea de esfuerzo, ortopnea y disnea paroxística nocturna. Al igual que sucede en la estenosis aórtica severa, una vez que el paciente se vuelve sintomático, el trastorno empeora rápidamente y puede haber muerte súbita. Sin tratamiento quirúrgico, la muerte se presenta en los cuatro años que siguen a la aparición de angina de pecho o en los dos años que siguen al inicio de la insuficiencia cardíaca.
Los pacientes con insuficiencia aórtica leve o moderada, que están asintomáticos, con dimensiones cardíacas normales o mínimamente aumentadas, no requieren tratamiento, pero deben seguir revisiones mediante ecocardiografía. Los pacientes asintomáticos en reposo con insuficiencia aórtica severa, sin criterios aún de tratamiento sustitutivo valvular, pueden mantenerse con tratamiento vasodilador (hidralacina, nifedipina, IECA) glucósidos digitálicos y diuréticos, y deben ser seguidos periódicamente en intervalos de tres a seis meses. Aún durante el período asintomático puede presentarse deterioro gradual de la función del ventrículo izquierdo, por lo tanto, es importante intervenir quirúrgicamente antes de que esos cambios se hagan irreversibles.
Las indicaciones quirúrgicas en pacientes con insuficiencia aórtica son las siguientes: Pacientes con insuficiencia aórtica severa, con síntomas de disnea de reposo (clase funcional IV de la NYHA)y aquellos que presentan síntomas con la actividad cotidiana (esfuerzos pequeños-moderados, clase III), con función sistólica conservada, definida como fracción de eyección normal en reposo (fracción de eyección mayor o igual del 50 por ciento). Pacientes en clase II (síntomas con el esfuerzo), fracción de eyección conservada pero dilatación progresiva del ventrículo izquierdo o deterioro de la función ventricular en estudios seriados, pacientes con disminución de la tolerancia al esfuerzo en la ergometría. Pacientes con clase funcional II o más para angina con o sin enfermedad de las arterias coronarias. Pacientes sintomáticos o asintomáticos con disfunción ligera o moderada del ventrículo izquierdo en reposo (fracción de eyección de 35 a 49 por ciento). Pacientes que requieren cirugía de revascularización miocárdica, de la aorta o de las válvulas cardíacas. También hay que plantearse el tratamiento quirúrgico en pacientes con insuficiencia aórtica severa asintomáticos, con función ventricular normal pero dilatación severa del ventrículo izquierdo (diámetro telediastólico mayor de 75 mm o telesistólico mayor de 55 mm). También son candidatos potenciales aquellos en clase II con función sistólica normal, dimensiones del ventrículo izquierdo estables y estabilidad durante la prueba de esfuerzo.
Estenosis tricuspídea
Casi siempre es de origen reumático. La estenosis tricuspídea reumática casi nunca se presenta como lesión aislada, y en general se acompaña de valvulopatía mitral. Se encuentra en el 15 por ciento de las necropsias de pacientes con cardiopatía reumática, pero es de importancia clínica solamente en el 5 por ciento de los casos. Se produce dilatación de la aurícula derecha, puede haber datos de congestión pasiva grave, con crecimiento del hígado y del bazo. El gasto cardíaco bajo característico de la estenosis tricuspídea causa fatiga y además los pacientes se quejan de malestar por la hepatomegalia y ascitis. El tratamiento es quirúrgico (comisurotomía o sustitución valvular).
Insuficiencia tricuspídea
La causa más frecuente es la dilatación del ventrículo derecho y del anillo tricuspídeo, que en el caso de la valvulopatía reumática, pueden ser secundarios a sobrecarga del ventrículo izquierdo, por hipertensión pulmonar secundaria a valvulopatía mitral (insuficiencia tricúspide funcional). También se puede producir insuficiencia tricuspídea por alteración estructural de la válvula tricúspide por la fiebre reumática. Cuando no hay hipertensión pulmonar, la insuficiencia tricúspide suele ser bien tolerada, sin embargo, cuando coexisten hipertensión pulmonar y regurgitación tricúspide disminuye el gasto cardíaco y se intensifican las manifestaciones de insuficiencia cardíaca derecha. En ausencia de hipertensión pulmonar, la insuficiencia tricúspide por lo general no requiere tratamiento quirúrgico. En los casos de insuficiencia grave con hipertensión pulmonar, se puede realizar tratamiento quirúrgico, la técnica habitual es la valvuloplastia (con o sin anillo preformado) y en los casos en los que no sea posible esta técnica, se realizará sustitución valvular.
Enfermedad de la válvula pulmonar
La inflamación reumática de la válvula pulmonar se asocia generalmente con la afectación de las otras válvulas, y rara vez produce deformidad grave. Sin embargo, se ha informado que en la ciudad de México existe una alta incidencia de afectación significativa de la válvula pulmonar secundaria a fiebre reumática, relacionada tal vez con la hipertensión pulmonar que se presenta a alturas elevadas y la mayor tensión resultante sobre la válvula pulmonar. Para que las alteraciones de la válvula tengan repercusiones hemodinámicas, deben ser severas, en cuyo caso producirán dilatación e insuficiencia del ventrículo derecho.
TRATAMIENTO

Medidas generales: Reposo en cama de 6 a 8 semanas, que es el tiempo que habitualmente dura el brote reumático. 

Erradicación del estreptococo: Penicilina procaínica 800,000 U.I. por vía I.M c/24 horas, por un lapso de 10 días. O penicilina benzatínica intramuscular 600.000 U, dosis única para pacientes de peso menor de 30 kg o 1´200.000 U para los de peso mayor. En caso de alergia a la penicilina, utilizar eritromicina 250 mg c/6 horas o 500 mg c/8 horas, también durante 10 días. 

Tratamiento antiinflamatorio:

Acido acetilsalicílico: Se recomienda una dosis de comienzo de 80 a 125 mg/kg./día en los niños (en general 80 mg/kg./día durante las dos primeras semanas y 60 mg/kg./día durante las siguientes seis semanas), y de 6 a 9 g al día en los adultos (y en los pacientes que pesen más de 70 kg.), administrados en 4 a 5 dosis.

Corticosteroides: Su uso es especialmente útil en: 

· Pancarditis reumática grave en que la insuficiencia cardíaca es importante debida al proceso inflamatorio. En presen cia de insuficiencia cardíaca está indi cado el uso de digital en dosis adecuadas dependiendo de la edad del enfermo y de la gravedad del cuadro clínico. Es necesario recalcar que la miocarditis hace más susceptible al paciente a la intoxicación digitálica. 

· Actividad reumática grave con gran ataque al estado general. 

· Actividad reumática prolongada pese a un tratamiento correcto. Estos casos se deben a infecciones estreptocócicas re petidas con activación del proceso inmune y que el corticosteroide puede detener. Se recomienda usar prednisona a razón de 40 a 60 mg/día, repartidos en 3 dosis durante 21 días; posteriormente se disminuye la dosis paulatinamente 5 mg cada 2 días hasta alcan zar 30 mg; después se reduce 2.5 mg c/2 días hasta suspender el tratamiento. Otra forma de retirarlo es disminuir 2.5 mg c/2 días a partir del día 22 hasta suspenderlo. Lo mismo que el ácido acetilsalicílico, son irritantes de la mucosa gástrica, por lo que se recomienda el uso de antiácidos entre las tomas del esteroide para no afectar su absorción.

La prednisona se administra en dosis de 40 a 60 mg para adultos y niños por igual, o dosis aún mayores cuando sea necesario, para controlar la insuficiencia cardíaca, en cuatro tomas al día. En los casos extraordinariamente agudos y graves puede empezarse el tratamiento con metilprednisolona IV a dosis de 10-40 mg, pasando a continuación a prednisona oral. 
A las dos o tres semanas de tratamiento con corticosteroides hay que disminuir lentamente las dosis de prednisona a razón de 5 mg cada 2 o 3 días. Con frecuencia se recomienda reducir la dosis total de esteroides de los pacientes tratados con dosis altas hasta aproximadamente 20 mg al día antes de iniciar la suspensión completa de corticoides. Esta suspensión completa se iniciará preferiblemente mediante una pauta de tratamiento a días alternos. Es importante la pauta de reducción y supresión del tratamiento con corticosteroides, ya que la supresión brusca del tratamiento con dichos compuestos deja al paciente en un estado de insuficiencia suprarrenal temporal como resultado del cese de la actividad cortico-suprarrenal endógena durante el tratamiento hormonal prolongado. 
PROFILAXIS
Se sabe que el riesgo de recurrencia de la enfermedad reumática es mayor durante los primeros 3 a 5 años después del primer brote; sin embargo, está demostrado el riesgo de reinfección en el adulto y anciano por lo que se recomienda el tratamiento profiláctico de por vida.

Después del tratamiento de erradicación por 10 días con penicilina procaínica, se aplicará penicilina benzatínica cada 21 días, a dosis de 600,000 U.I. por vía I.M. para niños y 1 200,000 U.I. para adolescentes y adultos. Su efecto protector es de 4 semanas como máximo, por lo que se recomienda ser constante.

En pacientes alérgicos a la penicilina se recomienda usar sulfametoxipiridacina a razón de 500 mg/día o eritromicina si también se es alérgico a las sulfas en dosis de 500 mg/día por V.O.

FIEBRE REUMATICA EN ADULTOS

En los pacientes adultos , la fiebre reumática no se manifiesta de la misma forma como lo hace en niños y adolescentes. En efecto, el brote de actividad reumática tiene mayor afección tisular debido a inmunidad celular (miocarditis y nódulos de Aschoff) que manifestación de inmunidad humoral (antiestreptolisinas, fiebre, artritis, etc.). Por esta razón cuando aparece el brote de actividad reumática en un adulto (que usualmente ya padece valvulopatía resultante de brotes previos), sin manifestaciones sistémicas, es muy difícil reconocer si la cardiomegalia, insufi ciencia cardíaca o arritmia se deben a la valvulopatía ya establecida o a miocarditis reumática. Es por ello que los brotes de actividad reumática pasan con mucha frecuencia inadvertidos, pero en forma silenciosa producen una progresión del daño valvular y miocárdico.
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CARDIOPATIAS CONGENITAS

DEFINICIÓN

Las cardiopatías congénitas son los defectos del corazón y de sus grandes vasos, producidos por alteraciones en varias fases del desarrollo fetal y presentes al momento del nacimiento, siendo posible que no sean diagnosticadas sino hasta más tarde.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia en la población infantil es alrededor del 1% de los recién nacidos vivos, siendo mayor si se incluyen abortos y mortinatos. La etiología es multifactorial, dependiendo de factores genéticos y ambientales. Los genéticos de forma aislada son responsables de un 8% de los casos, relacionándose sobre todo con anomalías cromosómicas (trisomía 21 y 18, síndrome de Turner). Hasta en un 2% los defectos cardiacos tienen como causa exclusiva factores ambientales (rubeola, radiaciones) que actúan en el periodo crítico del desarrollo del corazón (días 18 al 45 de gestación). El 90% restante son producidas por interacción de los dos tipos de factores. Las cardiopatías congénitas tienen riesgo de recurrencia en hermanos futuros en un 2-6%, y riesgo de transmisión a los hijos, cuando uno de  los dos padres posee una cardiopatía, que se estima de un 1-10%, siendo mayor en el caso de que la portadora sea la madre. Por este motivo es de preveer que la incidencia de cardiopatías tienda a aumentar en los próximos años como consecuencia de la mayor expectativa de vida de cardiópatas que llegan a la edad reproductiva, hecho que hasta ahora era poco probable, lo que ha mantenido la incidencia de cardiopatías relativamente estable en los últimos 30 años.

CLASIFICACION

Las cardiopatías congénitas se subdividen en dos grupos: 

· No cianógenas.- se caracterizan por tener alguna alteración estructural de las válvulas cardiacas, de los grandes vasos, de la pared ventricular propiamente dicha o presencia de cortocircuitos donde la sangre oxigenada pasa hacia las cavidades derechas por lo que no acontece cianosis. Dentro de estas se encuentran: aorta bicúspide, estenosis aórtica, estenosis mitral, estenosis pulmonar, fibroelastosis endocárdica, síndrome hipoplásico del corazón izquierdo, comunicación interauricular, comunicación interventricular y persistencia del conducto arterioso. 

· Cianógenas.- Se acompañan de cianosis y se caracterizan por la presencia de cortocircuitos en los que la sangre que aun no ha pasado a oxigenarse por el pulmón pasa por un defecto septal intracardiaco o por un conducto persistente hacia la circulación general. En este grupo encontramos: tetralogía de Fallot, transposición de los grandes vasos, trilogía de Fallot.

A su vez, los cambios en la vascularidad pulmonar permiten integrar los siguientes subgrupos: 

· Cardiopatías con vascularidad pulmonar normal.- en estas no existe cortocircuito, se incluyen a la aorta bicúspide, coartación de la aorta, estenosis aórtica y trasposición corregida de las grandes arterias. 
· Cardiopatías con vascularidad pulmonar aumentada.- hay cortocircuito de izquierda a derecha, lo que da hiperflujo pulmonar. Dentro de estas se encuentran: comunicación interauricular, comunicación interventricular, persistencia del conducto arterioso, conexión anómala de las venas pulmonares. 
· Cardiopatías con vascularidad pulmonar disminuida.- hay disminución del flujo hacia la circulación menor, tetralogía de Fallot, trilogía de Fallot, trasposición de los grandes vasos con estenosis pulmonar. 
PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO
El ductus arterioso persistente tiene una incidencia inferior a 1 por cada 1000 recién nacidos vivos, aunque es mayor en los niños prematuros. El ductus arterioso conecta el origen de la arteria pulmonar principal y la aorta por debajo de la arteria subclavia izquierda. Habitualmente, el ductus se cierra en las primeras horas de vida. En los casos en los que persiste, la pared del ductus suele mostrar edema y alteraciones histológicas que hacen pensar que se trata de una anomalía primaria que lleva a que no siga su evolución natural hacia el cierre. En la mayoría de los casos el ductus es una anomalía aislada, pero puede acompañar a otras malformaciones congénitas, principalmente la coartación aórtica, CIV, estenosis pulmonar y estenosis aórtica.
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Fisiopatología 

· La comunicación entre una cámara de mayor presión (aorta) a otra de menor presión(arteria pulmonar), condiciona el paso de sangre de la primera a la segunda provocando hipervolemia del circuito menor.

· La cantidad de sangre que sale a la aorta está aumentada, pero al fugarse hacia el circuito pulmonar, el flujo sistémico disminuye. 

Cuadro Clínico
Los síntomas en los sujetos mayores pueden estar ausentes, el paciente puede referir bronquitis frecuentes crónicas con hipodesarrollo ponderal. Los signos son hipodesarrollo físico, cardiomegalia con ápex amplio y desplazado hacia abajo, soplo continuo con refuerzo telesistólico localizado en foco pulmonar (soplo de Gibson)que se acompaña de frémito, cuando el cortocircuito es muy importante se puede encontrar un sopolo sistólico aórtico de hiperflujo, los pulsos arteriales periféricos se encuentran aumentados de amplitud.

La mayoría de los casos, el ductus no es muy grande y no produce síntomas. Los ductus con cortocircuito izquierda-derecha importante, puede producirse insuficiencia cardiaca en la infancia, a veces incluso en el recién nacido. En estos casos puede encontrarse a un niño con retraso en el desarrollo, que muestra taquipnea, retracción intercostal o subcostal y hepatomegalia. Si el ductus no produce insuficiencia cardiaca en los 6 primeros meses de vida, es muy raro que lo haga posteriormente. En los casos evolucionados, el aumento de las resistencias vasculares pulmonares puede invertir el cortocircuito, apareciendo entonces cianosis y acropaquias. Los ductus grandes, que provocan insuficiencia cardiaca importante en el recién nacido o lactante, pueden mantener el cuadro durante algunos años. En los adultos, el ductus puede dilatarse y calcificarse, llegando a romperse en algunas ocasiones.
Diagnóstico 

· Cuadro clínico

· Rx. Tórax: cardiomegalia a expensas de ventrículo izquierdo, prominencia del tronco de la arteria pulmonar, botón aórtico prominente, aumento de la vascularidad pulmonar. 

· Electrocardiograma: signos de crecimiento del ventrículo izquierdo (S profundas en V1 y V2, R altas en V4 a V6) y sobrecarga diastólica (onda T picudas en V3 a V6).

· Ecocardiograma

Tratamiento 
Los niños con ductus e insuficiencia cardiaca deben tratarse con diuréticos y digoxina. Debe realizarse la profilaxis de la endocarditis bacteriana en todos los casos que esté indicada. El tratamiento de elección es el cierre quirúrgico del ductus, que puede realizarse a cualquier edad, incluso en el recién nacido, ya que la técnica tiene una baja incidencia de complicaciones y muerte. Dado esto, incluso se recomienda la ligadura de los ductus pequeños, aunque no produzcan alteraciones hemodinámicas significativas. Algunos autores, sin embargo, prefieren evitar la cirugía en los ductus con cortocircuito insignificante. En los últimos años se ha venido realizando el cierre del ductus con membranas o paraguas colocados con catéter por vía percutánea. Sin embargo, esta técnica también tiene sus riesgos, como el embolismo del aparato y los problemas derivados del cateterismo, además de que puede ser inefectiva en ductus grandes y no es aplicable en lactantes por el pequeño tamaño de los dispositivos necesarios. Tanto la cirugía como el cierre con catéter son efectivos, consiguiéndose eliminar el flujo en la mayoría de los casos. En algunos pacientes queda un cortocircuito residual, que suele ser ligero. Más recientemente se ha introducido el cierre del ductus mediante toracoscopia. Si se produce endarteritis del ductus, el tratamiento es el mismo que el de la endocarditis infecciosa. En estos casos, debe retrasarse el cierre del ductus varios meses después de la curación de la infección, ya que el ductus puede permanecer edematoso y friable durante algún tiempo. 
Comunicación interventricular
Cada ventrículo posee a nivel del tabique una porción muscular y otra membranosa, la primera está constituida por tres zonas: de entrada, trabecular y de salida y en estas tres regiones pueden aparecer defectos de la tabicación venrtricular. El sitio más frecuentemente afectado por una comunicación anormal, es el septum membranoso y cuando dicha comunicación se denomina perimembranosa puede extenderse hacia adelante e involucrar al septum de salida, cuando se extiende hacia abajo puede involucrar al septum trabecular y cuando se extiende hacia atrás puede compremeter al septum de entrada. 

Las CIV más frecuentes son las perimembranosas y las musculares. Las CIV del septo de entrada suelen formar parte de los defectos del canal AV. La incidencia de la CIV puede ser de hasta de 7 por cada 1000 recién nacidos vivos, aunque en muchos casos se trata de defectos pequeños que se cierran en el primer año de vida. La CIV puede ser una anomalía aislada o acompañarse de otras malformaciones cardiovasculares, como ocurre en la tetralogía de Fallot, transposición de las grandes arterias, ventrículo de doble salida, ductus arterioso persistente y coartación aórtica. En un 5% de los casos de CIV, se desarrolla posteriormente insuficiencia aórtica, la cual se suele encontrar a partir de los 5 años de edad; esta anomalía puede ser debida a un defecto congénito o a una herniación de una valva aórtica a través del defecto, lo cual ocurre más frecuentemente con la valva derecha o con la no coronariana y en la CIV subpulmonar.
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Fisiopatología 

· La presión del ventrículo izquierdo es mayor que la del derecho durante la sístole, por lo que el paso de sangre se da de derecha a izquierda y durante la diástole no hay cortocircuito.

· El paso de sangre hacia el ventrículo derecho lo sobrecarga volumétricamente y ocasiona hiperflujo pulmonar.
Cuadro Clínico
Las CIV chicas generalmente son asintomáticas. Las CIV grande puede ser causa de insuficiencia cardiaca en el recién nacido. En escolares y adolescentes el hipodesarrollo es el síntoma cardinal debido a la disminución en el flujo sanguíneo sistémico además de bronquitis frecuentes por el hiperflujo pulmonar.

En las CIV chicas el desarrollo pondoestatural es normal, a la auscultación se encuentra un pequeño soplo regurgitante y suave que puede ser protosistólico.

Las CIV grandes con hipertensión pulmonar se presentan con hipodesarrollo pondoestatural, abombamiento precordial como consecuencia de dilatación ventricular derecha, ápex amplio y desplazado hacia abajo, a la palpación se puede percibir frémito sistólico, a la auscultación se encuentra soplo holosistólico en barra en borde paraesternal izquierdo con irradiación excéntrica. También se encuentra reforzamiento del II ruido pulmonar.

Cuando la CIV es algo mayor puede producir síntomas ligeros en niños menores de 1 año, como disnea y taquipnea. Sin embargo, en las CIV amplias los síntomas aparecen precozmente con frecuencia, incluso a los pocos días del nacimiento. En estos casos los niños presentan disnea, taquipnea, hepatomegalia y retraso del crecimiento. A pesar de que las CIV no suelen dar síntomas en el neonato y lactante, es la cardiopatía congénita que más frecuentemente produce insuficiencia cardiaca en niños de más de 2 semanas de vida. Es frecuente que la insuficiencia cardiaca sea precipitada por algún factor coadyuvante, como una infección, fiebre o anemia. A veces la madre consulta porque el niño no acepta la alimentación con normalidad, se fatiga durante las tomas o presenta un retraso en el crecimiento. Otras veces, principalmente en niños mayores, la primera manifestación es una arritmia, hemoptisis o endocarditis infecciosa.

En los niños mayores de 1 año que se han mantenido asintomáticos, lo habitual es que tengan una CIV pequeña y sólo muestran el soplo sistólico. Con menos frecuencia, la CIV es mayor y desarrollan insuficiencia cardiaca a estas edades, refiriendo entonces disnea de esfuerzo y fatiga muscular. Una vez pasado el primer año de edad, lo habitual es que el niño llegue a la edad adulta sin mostrar síntomas. Igualmente, los adultos que se han mantenido asintomáticos durante toda la infancia es poco frecuente que desarrollen síntomas, ya que suelen presentar CIV pequeñas. Sólo en raros casos, los adultos inician manifestaciones de insuficiencia cardiaca causados por una CIV. Más raro todavía es que desarrollen un complejo de Eisenmenger, refiriendo entonces disnea, mareos y, a veces, síncope, encontrándose en la exploración física cianosis y acropaquias, y poliglobulia en el hemograma.

Diagnóstico 

· Clínico 

· Electrocardiograma.- se observa crecimiento ventricular izquierdo con sobrecarga sistólica, crecimiento ventricular derecho con sobrecarga diastólica, difasismo en las derivaciones precordiales intermedias (V2 a V4).

· Rx de tórax.- cardiomegalia a expensas de ambos ventrículos, prominencia del cono de la pulmonar, botón aórtico normal, aumento de la vascularidad pulmonar por hiperflujo pulmonar.

· Ecocardiograma 

Tratamiento 
Las CIV pequeñas, no requieren de tratamiento específico. Mientras que las CIV grandes con insuficiencia cardiaca del recién nacido debe ser manejada con digoxina y diuréticos. Además esta última requiere de tratamiento quirúrgico mediante el cierre del defecto con un parche de material sintético. 

Dada la dificultad de la reparación quirúrgica de la CIV en neonatos y lactantes pequeños, y los riesgos de la cirugía a estas edades, se recomienda intentar el control de los síntomas con los fármacos y retrasar la intervención. La intervención quirúrgica está indicada cuando presentan cuadros de insuficiencia cardiaca intratable médicamente. La complicación más grave de estas intervenciones es la posibilidad de provocar un bloqueo AV completo por lesión del Haz de His.

Los pacientes con defectos pequeños suelen permanecer asintomáticos toda su vida y no requieren otro tipo de tratamiento. Cuando el niño llegue a los 6 meses de edad, si la insuficiencia cardiaca persiste o hay un importante retraso en el crecimiento, debe valorarse la cirugía. También debe hacerse en los niños asintomáticos y con buen desarrollo, pero que presentan una CIV grande con hipertensión pulmonar. En estos casos, si el cateterismo demuestra una presión pulmonar superior al 50% de la sistémica, está indicada la cirugía.

En los niños mayores de 1 año y en los adultos, la intervención está indicada si el Qp/Qs es de 2:1 o mayor, aunque la presión pulmonar sea normal. La cirugía en niños menores de 6 meses de edad sólo debe hacerse si persisten síntomas importantes de insuficiencia cardiaca a pesar del tratamiento farmacológico. La cirugía en niños menores de 3 meses tiene una mortalidad de hasta el 20%, por lo que sólo debe indicarse en caso de extrema necesidad. Algunos autores realizan un banding del tronco pulmonar en estos niños y dejan la corrección definitiva para cuando sean mayores. El banding estenosa la arteria pulmonar, con lo que diminuye el cortocircuito izquierda-derecha y el niño suele mejorar; sin embargo, tiene el inconveniente de que puede ser insuficiente o excesivo, y de que suele dejar estenosis pulmonar residual incluso aunque se libere en la cirugía correctora.

La intervención consiste en la oclusión de la CIV con un parche de pericardio o de material protésico, llegando hasta el defecto a través de la aurícula derecha y válvula tricúspide, aunque ocasionalmente se hace por vía transaórtica, transpulmonar o transventricular. En los últimos años se ha venido utilizando con cierto éxito el cierre de la CIV con una membrana o paraguas colocado con un catéter a través de una punción percutánea. Este método tiene el inconveniente de que no puede usarse en las CIV próximas a estructuras importantes, como la válvula aórtica o el nodo AV; por este motivo, su principal indicación son las CIV musculares. Los resultados tardíos son satisfactorios en la gran mayoría de los casos; algunos pacientes, incluso, mantienen una calidad de vida y situación hemodinámica similar a la de una persona normal. La complicación post-quirúrgica más frecuente es el bloqueo AV, que puede llegar a requerir la implantación de un marcapasos definitivo en algunos casos.

En algunos pacientes puede quedar un discreto defecto residual a través de la sutura del parche, pero esto no suele producir inconvenientes y sólo en raros casos es necesaria la reintervención. Ocasionalmente, los pacientes pueden desarrollar insuficiencia cardiaca a la larga, debido a depresión residual de la contractilidad del ventrículo izquierdo. Algunos presentan un gasto cardiaco normal en reposo, pero que no aumenta con el ejercicio. Ciertos pacientes pueden mostrar hipertensión pulmonar a pesar de un correcto cierre del defecto; esta hipertensión pulmonar puede ser secundaria a una enfermedad vascular pulmonar residual o a disfunción del ventrículo izquierdo. Estas alteraciones son más frecuentes en los casos más evolucionados y no se suelen observar cuando la cirugía se hace entre los 6 meses y el primer año de vida. En los pacientes con resistencias vasculares pulmonares muy elevadas, principalmente cuando el cortocircuito es derecha-izquierda, la cirugía está contraindicada y la única medida a aplicar es el tratamiento de mantenimiento.
Todos los pacientes con CIV deben recibir profilaxis de endocarditis bacteriana cuando esté indicado.

Comunicación interauricular.
Las comunicaciones interauriculares (CIA) se producen por falat de crecimiento de los tabiques atriales y/o por zonas de necrosis delñ tabique atrial. Estos hacen que la sangre fluya desde la aurícula izquierda hacia la aurícula derecha. La localización del defecto en el tabique interaricular es variable, por lo que se suelen distinguir varios tipos: 

· El defecto del tipo seno venoso se localiza en la parte alta del tabique interauricular, próximo a la entrada de la cava superior

· La CIA tipo formamen secundum es la más frecuente y se localiza en la parte media del tabique interauricular. 

· La CIA tipo ostium primum se localiza en la parte baja del tabique interauricular, inmediatamente adyacente a las válvulas aurículo-ventriculares, y es una forma de defecto del canal aurículo-ventricular. Se asocia frecuentemente a insuficiencia mitral y/o tricuspídea por defecto de los cojinetes valvulares.
· Formamen oval permeable o fosa oval fenestrada multiperforada.
· Un caso especial de cortocircuito izquierda-derecha a nivel auricular es el que se produce por la ausencia congénita del tabique interauricular, lo que da lugar a una aurícula única, que es una anomalía poco frecuente.
Etiología
La causa de los defectos del tabique interaricular no es bien conocida. Lo más frecuente es que se encuentren de forma aislada, sin causa evidente ni enfermedad concomitante. En algunos casos, sin embargo, se encuentra una etiología. Así, la rubeola de la madre durante el embarazo se ha relacionado con defectos del tabique interaricular en el hijo. Diversos síndromes genéticos, como el de Ellis-van Cleveld y el de Holt-Oram muestran una incidencia aumentada de CIA, al igual que en el síndrome TAR, que cursa con trombocitopenia y agenesia o hipoplasia del radio. La aurícula única suele observarse en pacientes con síndrome de Ellis-van Cleveld o asociada a asplenia o polisplenia. En la trisomía 21 o síndrome de Down se observa una incrementada incidencia de defectos del canal aurículo-ventricular. Además, existe una forma familiar de defectos del canal aurículo-ventricular, que se transmite mediante herencia autosómica dominante. Por otro lado, la CIA tipo ostium secundum presenta 2 formas familiares, que se transmiten con una herencia autosómica dominante y que no se asocian a anomalías extracardiacas. La forma familiar más frecuente cursa con CIA tipo ostium secundum y bloqueo aurículo-ventricular. La otra forma familiar es poco frecuente y sólo muestra el defecto del tabique interaricular sin ninguna otra anomalía acompañante.

Fisiopatología 

· La razón de este cortocircuito no es un gradiente de presión entre ambas aurículas, ya que la diferencia entre ambas es mínima.

· El cortocircuito está condicionado por la mayor distensibilidad del ventrículo derecho en comparación con el ventrículo izquierdo.

· La sangre que llega a la aurícula izquierda tiene dos opciones: pasar al ventrículo izquierdo o pasar a la aurícula derecha y como encuentra menor resistencia al vaciamiento en las cavidades derechas, el flujo toma esa dirección. 
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El ventrículo derecho recibe el flujo proveniente del sistema venoso sistémico y la cantidad adicional proveniente de la aurícula izquierda causando sobrecarga diastólica del ventrículo derecho. 

· La hipervolemia es expulsada hacia el circuito menor, mientras que el gasto sistémico se encuentra disminuido. 

Cuadro Clínico 
En la mayoría de los casos, los niños y jóvenes con CIA permanecen asintomáticos durante muchos años y el diagnóstico se hace frecuentemente en la edad adulta. 

Los pacientes con CIA tienen historia de bronquitis frecuentes por congestión pulmonar crónica. Hay hipodesarrollo físico dependiente de la magnitud del cortocircuito. Abombamiento precordial y ápex desplazado hacia fuera secundarios a cardiomegalia a expensas de ventrículo derecho. A la exploración física se encuentra un soplo de tipo expulsivo, el II ruido muestra un desdoblamiento amplio constante y fijo con la respiración y la maniobra de Valsalva. 

Los niños pueden referir disnea y astenia con los esfuerzos. Estos niños suelen mostrar retraso en el desarrollo físico y propensión a las infecciones pulmonares. Las arritmias y la insuficiencia cardiaca derecha son poco frecuentes en los niños, pero aparecen en la mayoría de los adultos con una CIA amplia. Las taquiarritmias dan lugar a palpitaciones y a veces los pacientes acuden con un cuadro de palpitaciones rápidas con molestia precordial y disnea, generalmente debido a fibrilación auricular o taquicardia supraventricular. A veces los pacientes refieren mareo o síncope causados por bloqueo aurículo-ventricular avanzado. La insuficiencia cardiaca derecha cursa con astenia, molestias en el cuello por la distensión yugular, dolorimiento abdominal por la hepatomegalia y congestión abdominal, e hinchazón de piernas por los edemas. En los pacientes con CIA tipo ostium primum, los síntomas pueden aparecer más precozmente si existen otros componentes del canal aurículo-ventricular, como la comunicación interventricular y la anomalías de las válvulas mitral y tricúspide. Los pacientes con síndrome de Lutembacher pueden mostrar síntomas derivados de la estenosis mitral, principalmente disnea de esfuerzo, y las manifestaciones de la insuficiencia cardiaca derecha producida por la CIA se incrementan debido al aumento del cortocircuito izquierda-derecha. Asimismo, en los pacientes con CIA tipo ostium secundum y prolapso mitral con insuficiencia mitral importante, la valvulopatía también puede producir síntomas y aumentar el cortocircuito izquierda-derecha.

Diagnóstico 

· Clínico 

· Electrocardiograma.- bloqueo de la rama derecha del haz de His de primer grado, se acompaña de desviación del âQRS en la comunicación ostium primum.

· Rx de tórax.- cardiomegalia a expensas del ventrículo derecho, aumento en la vascularidad pulmonar, prominencia del cono de la arteria pulmonar, aorta pequeña por disminución del flujo sistémico. 

· Ecocardiograma 

Tratamiento
La cirugía de la CIA se recomienda cuando el cortocircuito izquierda-derecha es de 1.5:1 o superior. Se suele recomendar realizar la intervención cuando el niño tenga entre 2 y 4 años. En algunos casos, los síntomas no permiten esperar hasta los 2 años y en niño tiene que ser intervenido antes. Además, en algunos casos se produce el cierre espontaneo de la CIA, aunque esto suele ocurrir en los defectos tipo ostium secundum más pequeños y en los que se acompañan de aneurisma del tabique interauricular. No se aconseja retrasar la intervención mucho después de los 4 años de edad para evitar el desarrollo de hipertensión pulmonar reactiva y, como la reparación puede ser curativa, para permitir una actividad física normal. En algunos casos, sin embargo, el diagnóstico es hecho en niños mayores o en adultos y la intervención tiene que realizarse entonces. La cirugía de la CIA requiere circulación extracorpórea y consiste en el cierre del defecto con sutura si es posible o, como ocurre en al mayoría de los casos, con un parche de material protésico. 

En la última década se ha venido utilizando el cierre de la CIA tipo ostium secundum con una membrana o paraguas doble colocado con un catéter por vía percutánea. Para guiar la colocación del paraguas se puede utilizar la fluoroscopia o la ecocardiografía transtorácica. La técnica ha demostrado ser efectiva en muchos casos. Sin embargo, está limitada por la dificultad en el centrado del paraguas, la necesidad de que la CIA esté separada de otras estructuras cardiacas importantes y la incapacidad de cerrar defectos muy amplios.

ESTENOSIS PULMONAR
Esta puede ser valvular, subvalvular o infundibular, supravalvular o de ramas distales. La estrechez del orificio valvular por fusión de las valvas sigmoideas constituye la forma más frecuente y es de origen congénito. La estenosis pulmonar se acompaña de dilatación posteroestenótica del tronco de la arteria pulmonar. 
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Fisiopatología 

· La obstrucción de la válvula pulmonar produce un obstáculo al vaciamiento del ventrículo derecho lo que: aumenta la presión sistólica de dicho ventrículo y se prolonga el tiempo de expulsión de la sangre por dicha cavidad.

· La estenosis pulmonar constituye una sobrecarga sistólica para el ventrículo derecho lo que ocasiona hipertrofia tanto de su pared libre como a nivel de sus porciones basales. 

Cuadro clínico

Los pacientes pueden ser asintomáticos por largo tiempo. Si la estenosis es apretada, los pacientes pueden referir fatigabilidad fácil, mareo, sensación de lipotimia o síncope cuadro que se presenta en relación con el esfuerzo. La estenosis pulmonar grave puede dar origen a dolor precordial tipo anginoso por insuficiencia coronaria relativa consecutiva a hipertrofia miocárdica. En los estados avanzados de la enfermedad, puede presentarse un cuadro de insuficiencia cardiaca derecha con ingurgitación yugular, cardiomegalia, ritmo de galope, hepatomegalia, ascitis y edemas. 

A la exploración física se encuentra una onda “a” gigante en el pulso venoso yugular, levantamiento sistólico sostenido de la región paraesternal derecha, frémito sistólico en el foco pulmonar. A la auscultación se escucha un chasquido protosistólico pulmonar y soplo sistólico tipo expulsivo.

Diagnóstico 

· Clínico 

· Electrocardiograma.- signos de hipertrofia ventricular derecha, crecimiento de aurícula derecha (complejos QR en V1), aumento de voltaje discreto de las ondas R en precordiales derechas, onda S aumentadas en precordiales izquierdas. 

· Rx tórax.- corazón de tamaño normal, prominencia del cono de arteria pulmonar, vascularidad pulmonar normal o disminuida.

· Ecocardiografía 

Tratamiento 

Cuando se trata de casos leves, puede vigilarse al paciente periódicamente. En el caso de las infundibulares, se requiere resección quirúrgica del tejido infundibular redundante. 

El tratamiento quirúrgico consiste en valvuloplastía pulmonar percutánea. 

COARTACIÓN DE LA AORTA
Se denomina coartación aórtica a la estrechez de grado y longitud variable de la aorta, generalmente a nivel de la aorta descendente y rara vez a nivel del cayado (preductal). 

La coartación aórtica es de origen congénito, comúnmente se encuentra localizada a nivel o adyacente al ligamento arterioso en la unión del cayado aórtico y la aorta descendente. Con menor frecuencia se encuentra situada próxima al nacimiento del conducto. La aorta ascendente y el arco aórtico se encuentran dilatados y con esclerosis de sus paredes. Hay dilatación de las arterias intercostales con erosión del borde inferior de las costillas. Existen múltiples ramas colaterales especialmente próximas a la coartación. Es común que se asocie con PCA y válvula aórtica bivalva. 
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Fisiopatología 

· La coartación produce obstrucción del flujo de sangre proveniente del ventrículo izquierdo y debido a esto aumenta la presión aórtica próxima al sitio de la coartación. 

· La hipertensión aórtica produce una sobrecarga de presión del ventrículo izquierdo. 

· Existe una inmensa red de circulación colateral que intenta compensar la obstrucción aórtica. 

Cuadro clínico

El paciente por lo general es asintomático. En etapas tardías puede manifestarse angor pectoris, síntomas de insuficiencia cardiaca o accidentes vasculares cerebrales. 

En el recién nacido, puede manifestarse con inquietud, taquipnea, imposibilidad de alimentarse por disnea diaforesis profusa especialmente con el esfuerzo de comer con síntomas de insuficiencia cardiaca. 

A la exploración física el botón aórtico es prominente a la inspección y palpación a nivel del hueco supraesternal, el ápex se encuentra en su sitio pero con levantamiento sistólico sostenido, soplo en foco pulmonar o accesorio aórtico, soplo sistólico en región interescapular, IV ruido en ápex, hipertensión arterial en miembros superiores, ausencia de pulso de miembros inferiores.

Diagnóstico 

· Clínico

· Electrocardiograma.- crecimiento de ventrículo izquierdo con sobrecarga sistólica, puede asociarse con bloqueo incompleto de la rama derecha del haz de His.

· Rx tórax.- fenestraciones en el borde inferior de las costillas (signos de Roessler), botón aórtico prominente, aorta ascendente desenrollada, sitio de la coartación con imagen de 3 invertido, desplazamiento de esofagograma con bario por la dilatación postestenótica.

· Ecocardiograma 

Tratamiento 

La indicación de corrección quirúrgica de urgencia en los recién nacidos es la presencia de insuficiencia cardiaca. Si el niño se encuentra sintomático, la coartación aórtica debe ser corregida entre los 4 y 6 años de edad. La intervención en los pacientes mayores de 20 años aumento el riesgo quirúrgico. La reaparición de la coartación se presenta en 5 a 10 % de los casos. 

Las complicaciones más importantes son la paraplejía, síndrome poscoartectomía (crisis hipertensiva).

TETRALOGIA DE FALLOT
Sus cuatro elementos son: 

· Cabalgamiento de la aorta

· Comunicación interventricular alta por defecto del septum infundibular y membranoso

· Estenosis pulmonar infundibular o mixta

· Hipertrofia del ventrículo derecho

Fisiopatología 
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La hipertrofia ventricular derecha se presenta secundaria a la estenosis pulmonar y a la CIV

· La CIV generalmente es amplia y a ella se debe que la presión sistólica del ventrículo derecho sea de tipo sistémico.

· El grado de cabalgamiento aórtico determina la severidad de la instauración arterial

· El grado de estenosis pulmonar es el factor más importante que determina el grado de cianosis y la gravedad del enfermo. 

Cuadro clínico

Los pacientes presentan cianosis progresiva desde los primeros meses de vida, fatigabilidad fácil con los esfuerzos (llorar, alimentación, marcha), crisis hipóxicas (las cuales consisten en pérdida súbita del conocimiento, hiperventilación, cianosis intensa y convulsiones toniclonicas seguidas de un estado de relajación muscular e inconsciencia), encuclillamiento (en pacientes escolares esta posición le ayuda al enfermo a reposar, disminuye los requiermientos de oxígeno e incrementa el retorno venoso), después del primer año de vida es común la aparición de hipocratismo cianótico en manos y pies. 

A la EF se encuentra hipodesarrollo físico, cianosis universal de piel y mucosas, soplo sistólico espulsivo, II ruido único y reforzado, puede haber cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva. 

Diagnóstico 

Biometría hemática.- poliglobulia

Electrocardiograma.- hipertrofia de ventrículo derecho, signos de crecimiento de aurícula derecha.

Rx tórax.- arco medio excavado, flujo pulmonar disminuido con hiperclaridad de los campos pulmonares. 

Ecocardiograma 

Tratamiento 

Las crisis hipóxicas serán tratadas con la administración de oxígeno con mascarilla o coupette, fenobarbital a dosis de 3.5 mg/kg IM. Si con esto no cede, se deberá utilizar bicarbonato de sodio a dosis de 2mg/kg IV.

Para que se pueda realizar la cirugía, debe haber normalidad en el calibre de las ramas pulmonares, tamaño normal del ventrículo izquierdo y ausencia de graves malformaciones asociadas. En los que tienen anatomía desfavorable (no cumplen con los criterios anteriores) se les realiza corrección paliativa mientras que a aquellos con anatomía favorable se les indica corrección total. 

Todos aquellos lactantes menores de 6 meses deben ir a cirugía paliativa. Los lactantes entre los 6 y los 12 meses irán a corrección total. Si con la cirugía paliativa la cardiopatía es bien tolerada, debe indicarse la corrección total entre los 2 y 3 años de edad. 

TRASPOSICION DE LOS GRANDES VASOS
Cuando la tabicación troncoconal se desarrolla sin el giro de 180º se origina la trasposición de grandes vasos. Actualmente se define a la trasposición de grandes vasos como una conexión ventrículo-arterial discordante en la que las grandes arterias están conectadas con ventrículos inapropiados. En la mayoría de los casos la aorta es anterior y derecha y la arteria pulmonar es posterior e izquierda. La aorta nace del ventrículo derecho y la pulmonar del ventrículo izquierdo, con hipertrofia y dilatación del ventrículo derecho, CIA, CIV y puede existir PCA. 

Fisiopatología 
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La sangre venosa llega a las cavidades derechas del corazón y de ahí pasa a la aorta traspuesta llevando la sangre a la circulación sistémica sin oxigenarse en el pulmón. 

· La sangre oxigenada proveniente del pulmón llega a las cavidades izquierdas del corazón y sale a la arteria pulmonar la cual la hace recircular la sangre oxigenada por el pulmón. La presencia de CIA, CIV o PCA es obligado para que la vida sea posible. Estos defectos espétales son grandes y aseguran la oxigenación de la sangre en el pulmón y su paso a la periferia. Los defectos septales pueden ocasionar hiperflujo pulmonar y llevar al paciente a la insuficiencia cardiaca.

· Si los defectos son pequeños, la instauración es importante y hay mayor gravedad.

Cuadro clínico

El paciente presenta cianosis universal desde el nacimiento. La insuficiencia cardiaca se presenta con frecuencia en el recién nacido. 

A la EF se encuentra cianosis y signos de insuficiencia cardiaca como: taquipnea, taquicardia, cardiomegalia, ritmo de galope, hepatomegalia congestiva, anasarca, deformación precordial por abombamiento debido a la dilatación del ventrículo derecho. Pueden haber soplos de comunicación interventricular, estenosis pulmonar o PCA.

Diagnóstico 

· Clínico 

· Electrocardiograma.- signos de crecimiento biventricular

· Rx. Tórax.- cardiomegalia global, hiperflujo pulmonar, arco medio excavado

· Ecocardiograma

Tratamiento 

Si el septum interventricular se encuentra intacto:

· Septostomía

· Si lo anterior no funciona, se administra prostaglandina E para evitar el cierra del conducto arterioso, se crea un defecto septal auricular y si nada de esto da resultado se hace corrección total. 

Si existe CIV:

· Generalmente los métodos terapéuticos paliativos dan malos resultados por lo que se prefiere corrección del trastorno de manera quirúrgica tipo Mustard, tipo Jatene, o con la técnica de Rastelli.

Si existe CIV con estenosis pulmonar:

· Se debe crear una fístula sistémico-pulmonar y la corrección se deberá hacer cuando el niño haya cumplido 4 o 5 años con técnica de Rastelli y cierre de la fístula. 
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