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Introduccion

La semiologia fue, es y sera siempre el elemento
fundamental para sospechar, diagnosticar, guiar el
tratamiento y controlar la evolucién y el pronéstico
del paciente adulto portador de una cardiopatia
congénital-3),

Las cardiopatias congénitas en el adulto repre-
sentan un desafio diagnéstico fascinante para el
cardi6logo, poco familiarizado con la complejidad
anatémica y funcional de las malformaciones car-
diacas.

La sobrevida natural del paciente adulto porta-
dor de cardiopatias congénitas incluye malforma-
ciones:

e (ue no requieren tratamiento (comunicacién in-
terventricular muscular restrictiva, valvula aér-
tica bictspide);

e quepuedensertratadasdurantela edad adulta;

e que fueron tratadas durante la ninez, no pre-
sentan lesiones residuales, secuelas ni complica-
ciones y se han considerado “curadas”;

e que son inoperables y requieren de un trasplan-
te cardiaco.

Debemos tener en cuenta tres categorias de las
cardiopatias congénitas: aquellas virgenes de trata-
miento, las que cursan con cirugia “paliativa” y las
que tienen cirugia “correctora”, aun cuando nin-
gan tratamiento es definitivamente correctivo.

e Virgenes de tratamiento: este grupo esta inte-
grado por aquellos pacientes que no requirieron
tratamiento en el momento del diagnéstico o du-
rante la evolucién, aquellos en los que no se rea-
liz6 el diagnéstico en la edad pediatricay aque-
llos cuyos familiares no aceptaron el tratamien-
to propuesto.

* Comunicacién interauricular (CIA)
* Comunicacién interventricular (CIV)
* Ductus arterioso persistente

* Coartacion de aorta

* Estenosis pulmonar

* Estenosis aértica

Con cirugia paliativa: cada vez menos frecuente,

anastomosis sistémico pulmonar y cerclaje de

arteria pulmonar.

Con cirugia “correctora”:

* Tetralogia de Fallot.

* Cirugia de switch arterial en transposicion
completa de las grandes arterias.

* Cirugia de Fontan-Kreutzer en el corazén

univentricular.

Cierre de CIA, de CIV y de ductus.

* Cirugia de la anomalia total del retorno veno-
so pulmonar.

* Otras.

Dentro de los aspectos semioldgicos interesan:

Antecedentes familiares:

 Historia de abortos o muerte en edades neo-

natal, infantil, escolar o adolescente.

Historia de cardiopatias congénitas en distin-

tos miembros de la familia (existen familias

con varios integrantes portadores de una mis-

ma cardiopatia congénita: CIA, Fallot, etcéte-

ra).

Historia familiar de signos o sintomas suges-

tivos de cardiopatia aun sin haber completado

un diagnéstico o valoracién completas.

* De la existencia de sindromes genéticos por
su alta relacién con cardiopatias congénitas
(Down, Williams, Marfan, Noonan).

Antecedentes personales:

* De soplo estudiado o no en la infancia.

* Decefaleas e hipertension arterial sistémica.

* De cardiopatia congénita tratada en la infan-
cia con tratamiento médico, percutaneo o qui-
rurgico (ya que pueden persistir lesiones resi-
duales, secuelas o complicaciones a evaluar).
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* De signos y sintomas sugestivos de cardiopa-
tia aun sin haberse completado una evalua-
cién completa.

Examen fisico:

* Aspecto general del paciente y su biotipo, en
especial:

- Cianosis y signos de hipoxemia crénica
(hipocratismo digital).

- Palidez cutdaneo-mucosa y/o ictericia por
malfuncién hepatica.

- Signos de adelgazamiento y/o malnutri-
cion (en cardiopatias con hiperflujo y/o hi-
pertension pulmonar, etcétera).

- Fiebre y lesiones de piel y mucosas suges-
tivas de endocarditis infecciosa.

- Elementos de bajo gasto cardiaco.

- Existencia de edemas, ingurgitacién yu-
gular y/o reflujo hepatoyugular.

- Elementos de sindromes genéticos: fascies
de duende en el sindrome de Williams que
se asocia con estenosis supravalvular aér-
tica, habito longilineo e hiperelasticidad
en el sindrome de Marfan que se asocia
con patologia de la aorta y de las valvulas
adrtica y mitral, talla bajay cuello corto en
el sindrome de Noonan que se asocia con
estenosis pulmonar valvular en general so-
bre valvula displasica, sindrome de Down
que se asocia con canal atrioventricular
completo.

* Frecuencia respiratoria: la polipnea es un sig-
no multifactorial de sobrecarga pulmonar, hi-
poxemia, etcétera.

* Deformaciones y cicatrices toracicas:

- El agrandamiento del corazén y/o de algu-
nas camaras cardiacas puede causar de-
formaciones torécicas.

- Existencia de cicatrices: esternotomia, to-
racotomia anterolateral (por cirugia palia-
tiva: banding arteria pulmonar, blalock o
cirugia correctiva de CIA), toracotomia
posterolateral (cirugia correctiva: repara-
cion de coartacién de aorta, cierre quirdr-
gico del ductus).

- Latidos visibles en térax y cuello.

- Existencia de circulacién colateral en t6-
rax y abdomen.

- Distensién abdominal, probabilidad de
existencia de ascitis.

* Palpacién de frémitos, investigar todas las ca-
ras del térax, cuello, abdomen y regién lum-
bar.

* Palpacién de los pulsos femorales y eventual-
mente control de la presién arterial en los

cuatro miembros en caso de pacientes con hi-
pertension arterial sistémica.

* Auscultacién de ruidos y silencios cardiacos
en busca de alteraciones de los ruidos cardia-
cos (desdoblamientos patologicos), existencia
de otros ruidos (tercer y cuarto ruidos o roces
pericardicos), soplos sistélicos y/o diastélicos
(investigar si ya existian o son de reciente apa-
ricién, o han sufrido alguna modificacién).

* Auscultacién pleuropulmonar: por ejemplo,
la presencia de estertores crepitantes.

* Examen abdominal y lumbar: masas, soplos,
etcétera.

* Evaluaciéon neuroldgica: de importancia en
cardiopatias cianéticas, en toda cirugia car-
diaca con circulacién extracorpérea, en car-
diopatias congénitas que cursaron con falla
cardiaca de significacion, etcétera.

Principales sintomas y signos como
expresion de cardiopatias congénitas(“)

Ausencia de sintomas: las diferentes cardio-
patias congénitas pueden permanecer asinto-
maticas hasta la edad adulta (caso de pequenos
defectos como CIV, CIA, ductus, estenosis e in-
suficiencias valvulares leves), o pueden dar lu-
gar a manifestaciones mas floridas cuando estos
defectos son de mayor tamano, o en el caso de
posoperatorio de cardiopatias complejas con
lesiones residuales de entidad.

Disnea: como manifestacién de la propia car-
diopatia o de lesiones residuales posoperatorias
(CIV amplia, CIA amplia, hipertensiéon pulmo-
nar secundaria a canal auriculoventricular com-
pleto no corregido, posoperatorios de tetralogia
de Fallot con insuficiencia pulmonar severa,
switch arterial con isquemia miocardica y falla
sist6lica ventricular izquierda).

Dolor precordial: puede ser secundario a is-
quemia miocardica (posoperatorio de transposi-
cion de las grandes arterias, miocardiopatia hi-
pertroéfica, reimplante de coronaria anémala) o
dolores inespecificos como en el caso de la mujer
joven con prolapso valvular mitral o hiperten-
sién pulmonar.

Trastornos del ritmo-palpitaciones: la ta-
quicardia ventricular es una arritmia grave que
podemos encontrar en el posoperatorio alejado
de cardiopatias como la tetralogia de Fallot, o en
cardiopatias estructurales como la miocardiopa-
tia hipertréfica. El sindrome de QT largo congé-
nito es una alteracién genética que debuta mu-
chas veces como una taquicardia ventricular. La
presencia de la malformacién de Ebstein de la
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véalvula trictspide se asocia con vias de conduc-
cién accesorias (Wolff-Parkinson-White) que
pueden asociarse a taquicardias ortodrémicas,
antidrémicas en casos excepcionales o fibrila-
cién auricular con conduccién anterégrada por
la via accesoria. Asimismo pueden encontrarse
arritmias auriculares primarias (fibrilacién au-
ricular, taquicardia auricular, flutter) en mal-
formaciones del septum interauricular o poso-
peratorio de CIA, canal atrioventricular o Ebs-
tein.

Insuficiencia cardiaca: puede verse en una
cardiopatia no diagnosticada previamente o
més comUnmente corresponder a secuelas o
complicaciones de una cardiopatia ya tratada
(hipertension arterial pulmonar en cierre tardio
de una CIV, dilatacién y disminucién de la con-
tractilidad ventricular izquierda en una D-TGA
tratada mediante switch arterial por compromi-
so de la irrigacién coronaria).

Cianosis: la cianosis depende de la cantidad de
hemoglobina no saturada en la circulacién. El
aumento de esta depende de la existencia de co-
municaciones intra o extracardiacas con shunt
derecha-izquierda (tetralogia de Fallot no trata-
da con shunt derecha-izquierda a través de la
CIV, comunicaciones anormales entre las circu-
laciones pulmonar y sistémica en una cirugia de
Fontan, inversién del shunt en una CIV o un
ductus no tratados, fisiologia de Eisenmenger,
etcétera). La hipoxia tisular determina el au-
mento de eritropoyetinay por ende del nimero
de glébulos rojos con expansién del volumen
sanguineo. Esto logra aumentar la disponibili-
dad de oxigeno tisular pudiendo frenar la secre-
cién de eritropoyetina, pero si ese aumento no es
suficiente continda incrementdndose el hema-
tocrito con el aumento de la viscosidad sangui-
nea siendo un factor perjudicial en la nutriciéon
tisular. Son expresién de esto las artralgias, los
calambres, los trastornos tréficos de la piel,
sobre todo en miembros inferiores, lesiones de
apoyo, etcétera.

Soplos: se debe hacer hincapié en su intensi-
dad, su frecuencia, su timbre y su longitud o
duracion:

* Soplo sist6lico eyectivo: estenosis valvular,
supravalvular y subvalvular aértica y pulmo-
nar, coartacién de aorta.

Soplo sistdlico regurgitante: CIV, insuficien-
cia mitral, insuficiencia tricuspidea.

Soplo diastélico: insuficiencia aértica, insufi-
ciencia pulmonar, estenosis mitral, estenosis
tricaspidea.

* Soplo continuo: ductus arterioso, fistulas ar-
teriovenosas, colaterales aortopulmonares.

Ruidos cardiacos:

* Primer ruido aumentado: estenosis mitral
congénita, sindrome de Wolff-Parkinson-
White.

* Primer ruido disminuido: insuficiencia mitral
severa: posoperatorio de canal atrioventricu-
lar, bloqueo auriculoventricular de primer
grado.

* Segundo ruido aumentado: hipertensién ar-
terial pulmonar, hipertension arterial sisté-
mica, L-transposicion de las grandes arterias.

* Segundo ruido disminuido: estenosis valvular
adrtica, estenosis valvular pulmonar, CIV sin
hipertensién pulmonar.

* Segundo ruido desdoblado fijo y constante:
CIA, retornos venosos anémalos parciales.

* Tercer ruido, que es normal en nifos y adul-
tos jovenes, es patolégico en: insuficiencia mi-
tral, insuficiencia trictispidea en el sindrome
de Ebstein, insuficiencia de valvula atrioven-
tricular inica en Fontan, D-transposicion de
las grandes arterias, disfuncién ventricular
izquierda o derecha: coronaria anémala, atre-
sia pulmonar con insuficiencia del homoinjer-
to, miocardiopatia hipertroéfica.

* Cuarto ruido: siempre anormal en adultos j6-
venes. Coartacién de aorta, hipertensién arte-
rial pulmonar, fistulas arteriovenosas, obs-
truccion a los tractos de salida, bloqueo auri-
culoventricular completo.

* Click: estenosis valvular aértica, prolapso de
valvulas atrioventriculares, estenosis valvu-
lar pulmonar.

Cuadros de filiacion respiratoria: la pre-
sencia de signo-sintomatologia respiratoria
(bronquitis, broncoespasmo) puede verse en
cardiopatias congénitas no tratadas o por la
presencia de secuelas o complicaciones en cardio-
patias ya tratadas (CIA virgen de tratamiento o
CIA residual poscierre quirdrgico con dehiscen-
cia del parchey por ende hiperflujo pulmonar; es-
tenosis o insuficiencia mitral en posoperatorio de
canal atrioventricular; hipertension arterial pul-
monar en CIV o ductus nativos o residuales pos-
cierre con shunts significativos hemodinamica-
mente).

Hipertensién arterial: en todo paciente con

hipertension arterial sistémica es obligatorio el

control de los pulsos femorales. Su disminucién

o ausencia es diagndstico etiolgico de coarta-

cion de aorta. En estos casos debe completarse

con un control de la presién arterial en los cua-
tro miembros, donde se documentara la existen-
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cia de una hipertensiéon arterial en miembros
superiores con presién normal o descendida en
miembros inferiores. En raras ocasiones los pul-
sosy la presion arterial del miembro superior iz-
quierdo puede estar descendida al mismo nivel
que en miembros inferiores, ello se debe a que la
arteria subclavia izquierda nace a nivel o poste-
rior ala zona de la coartacion. Es una rareza que
también la arteria subclavia derecha tenga ese
origen. Otras etiologias vasculares de hiperten-
sién arterial son: la estenosis de la arteria renal,
uni o bilateral (se pueden auscultar soplos a ni-
vel de las fosas lumbares), la vasculitis de Taka-
yasu, donde lo caracteristico es la pérdida del
pulso de un miembro superior, en general el iz-
quierdo, previamente presente.

Trastornos de la crasis: en las cardiopatias
congénitas ciandticas la coagulacién es anormal.
Se manifiesta por la presencia de equimosis, pe-
tequias, epistaxis, hemorragia gingival y he-
moptisis.

Endocarditis infecciosa: esta puede ser una
complicacién de una cardiopatia congénita pre-
viamente conocida (tratada o no) como, por
ejemplo, CIV restrictiva, insuficiencia aértica
posvalvuloplastia, CIV minima residual en po-
soperatorio alejado de tetralogia de Fallot, o de
una cardiopatia desconocida hasta ese momen-
to: ductus permeable de pequerio calibre.
Gota: en cardiopatias congénitas ciandticas con
hematocrito elevado se asocia elevacion de la
uricemia, ello debido a una baja fraccién de ex-
crecién renal del acido trico a su vez causada
por la hipoperfusion renal (por hiperviscosidad
y aumento del hematocrito), lo que favorece una
mayor retencién del mismo. Esto puede ser res-
ponsable en algunos pacientes de sintomatolo-
gia gotosa.

Situacion clinica particular aplicada a las

cardiopatias congénitas mas frecuentes

(7,8)

Comunicaciéon interauricular: es la més fre-
cuente de las cardiopatias congénitas en el adul-
to. Puede cursar asintomaética hasta la cuarta
década de la vida. Los sintomas incluyen dismi-
nucién de la capacidad funcional por disnea,
arritmias, insuficiencia cardiaca, hipertension
pulmonar. El diagnéstico clinico se hace por la
presencia de soplo sistélico de carédcter eyectivo
en segundo espacio intercostal izquierdo con
desdoblamiento amplio, fijo y permanente del
segundo ruido cardiaco. Se puede palpar un lati-
do sagital expresion del agrandamiento del ven-
triculo derecho. Los pacientes corregidos qui-

rurgicamente pueden presentar cortocircuito
residual con diferente magnitud del shunt. Los
tratados con cierre percutaneo pueden presen-
tar, aunque en forma excepcional, erosién de la
pared adrtica, que puede llevar a la muerte por
taponamiento cardiaco. Siempre que no desa-
rrollen sindrome de Eisenmenger, pueden ser
tratadas a cualquier edad, inclusive en la sépti-
ma década de la vida. Se ha comprobado que lue-
go del cierre percutaneo o quirdrgico, la sobre-
carga volumeétrica de las cavidades derechas dis-
minuye a valores normales luego de seis meses.
Comunicacion interventricular: el diagnds-
tico se hace por la presencia de un soplo sistélico
intenso, tanto mas intenso cuanto mas pequena
la comunicacién y mayor el gradiente de presio-
nes entre ambos ventriculos, con irradiacién en
rueda de carro en foco tricuspideo. Raramente
pasa desapercibida hasta el adulto, porque si es
amplia presentara insuficiencia cardiaca e hi-
pertensiéon pulmonar.

Ductus arterioso persistente: es raro diag-
nosticarlo a esta edad por la presencia de un so-
plo holosistélico “en maquinaria” (tipico del
ductus), ya que si es amplio, en general se aso-
ciara con hipertension arterial pulmonar (con
acentuacion del componente pulmonar del se-
gundo ruido), pero esto no es absoluto. Es méas
frecuente su diagnéstico en forma casual me-
diante una valoracién ecocardiografica de ruti-
na. En otros casos se puede auscultar un soplo
sistdlico suave.

Coartacion de aorta: el diagnéstico se efecttia
en la valoracién etiolégica de la hipertension ar-
terial por el hallazgo de diferencias en los pulsos
y presion arterial entre miembros superiores e
inferiores. Puede ser nativa o tratarse deunare-
coartacion en pacientes ya tratados. En estos l-
timos puede asociarse la presencia de un aneu-
risma dela pared, donde se lo debera sospechar e
identificar para planear la terapéutica corres-
pondiente. En raros casos puede asociarse a la
presencia de un ductus permeable, donde sera
importante determinar la presion arterial pul-
monary el estado de las resistencias arteriolares
pulmonares.

Estenosis valvular pulmonar: es poco fre-
cuente encontrarla en la edad adulta como car-
diopatia nativa. También es rara la recidiva de
una estenosis valvular pulmonar tratada con
balén en la edad pediatrica, a excepcién de las
asociadas con el sindrome de Noonan, por tra-
tarse de valvulas pulmonares displasicas con
sancién quirargica. En esta patologia se descri-
be un soplo sistélico eyectivo, paraesternal iz-
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quierdo, de diferentes grados de intensidad de
acuerdo al gradiente transvalvular pulmonar
existente, palpandose frémito en los de mayor
intensidad y un click sist6lico pulmonar con ma-
xima auscultacién en el segundo espacio inter-
costal izquierdo a nivel paraesternal. En ocasio-
nes en que exista una marcada dilatacién del
tronco arterial pulmonar (posestenosis) se des-
cribe la palpacién de un latido en el segundo es-
pacio intercostal izquierdo paraesternal.

Estenosis valvular aértica: es rara en el

adulto la estenosis valvular adrtica de causa

congénita. En cambio si es frecuente la presen-
cia de una valvula aértica bictspide que en la
mayoria de los casos cursa sin gradientes de sig-
nificacién hasta la cuarta o quinta década de la
vida. Presenta un soplo sistélico eyectivo con
irradiacién a los vasos de cuello, de diferente in-
tensidad segtn el gradiente transvalvular, pal-
pandose un frémito en los de mayor intensidad.

El click tiene su maxima auscultacién en el 4pex

cardiaco.

Tetralogia de Fallot: es raro hoy dia, pero no

imposible, asistir a un adulto con tetralogia de

Fallot no tratada que sorted la seleccién natural.

Se trata de pacientes ciandticos, policitémicos,

con mayor o menor grado de circulacién colate-

ral sistémico-pulmonar y habitualmente lesio-
nes estenoéticas del arbol arterial pulmonar con
un ventriculo derecho dilatado y diferentes gra-
dos de disfuncién. Mas comun es controlar a pa-

cientes ya tratados donde los elementos de im-

portancia a controlar son:

* insuficiencia pulmonar (soplo sisto-diastélico
paraesternal izquierdo hacia epigastrio, soplo
sistdlico de insuficiencia tricuspidea, latido
sagital, eventualmente hepatomegalia),

estenosis de ramas de la arteria pulmonar
donde se describen soplos sistélicos eyectivos
en ambos campos pulmonares, frente, dorsoy
caras axilares, acompanados de frémitos en
los diferentes sitios y latido sagital,

* CIV residual que puede ser en general de pe-
queno tamano detectandose por la presencia
de un soplo sistdlico eyectivo rudo con irradia-
cién transversal, con o sin frémito,

arritmias, que pueden ser sospechadas por la
presencia de palpitaciones en reposo o al es-
fuerzo, pero que en ocasiones pueden ponerse
de manifiesto por un evento arritmico que
ponga en riesgo la vida del paciente o ante un
evento de muerte subita.

Posoperatorio alejado de la transposiciéon
completa de las grandes arterias: es poco
frecuente encontrar pacientes con correccién

por técnica de Senning o Mustard (tunelizacién
intraauricular), en estos casos se podran detec-
tar soplos sistélicos de estenosis de los tineles
intraauriculares, arritmias y elementos de falla
del ventriculo derecho (sistémico). Mas comin
es empezar a asistir a pacientes tratados con téc-
nica de switch arterial donde se podran detectar
soplos sistélicos eyectivos, con o sin frémito por
estenosis supravalvular pulmonar y/o adrtica,
asi como trastornos de la perfusién coronaria
con diferentes grados de isquemia miocardica,
dilatacién y trastornos de la funcién ventricular
izquierda.

Corazon univentricular/cirugia de Fon-
tan- Kreutzer: en este tipo de pacientes son va-
rios los problemas que pueden surgir:

Dilatacién y disfuncién del ventriculo tnico
(sistémico) fundamentalmente cuando se tra-
ta de un ventriculo anatémicamente derecho.

Cianosis, debido al desarrollo de conexiones
entre el sistema venoso sistémico y el sistema
venoso pulmonar y/o al desarrollo de fistulas
arteriovenosas intrapulmonares. Muchas ve-
ces la cianosis no es claramente objetivable en
condiciones basales y por ello se debe testar su
aparicion al esfuerzo.

Estenosis de las arterias pulmonares objetiva-
da por la existencia de soplos sistélicos de ca-
racter eyectivo, con rémora en el sistema ve-
noso.

* Arritmias ventriculares y/o auriculares por
sobrecarga de dichas cavidades, sumado a la
existencia de lineas de sutura, colocacién de
parches, etcétera.

Derrames pleurales y/o ascitis, lo que se evi-
dencia por la aparicion de disnea/polipnea,
cianosis, trastornos del apetito, etcétera.

Enteropatia perdedora de proteinas, lo que
significa una gran expoliacién del paciente
con adelgazamiento/desnutricion.
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