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DESCRIPCION DE LA
CARDIOPATIA

Nomenclatura

Los términos ductus arterioso permea-
ble (en ingles ‘patent’) y ductus arterio-
so persistente (en inglés ‘persistent’)se
han utilizado indistintamente en la lite-
ratura cientifica para decir que el con-
ducto arterioso esta abierto y tiene flujo
a su través (1): Elegimos el término
persistencia del ductus arterioso (PDA),
ya que hace referencia a su presencia
mas alla del periodo neonatal en nifios
nacidos a término. El término ductus
arterioso permeable quedaria restringido
al periodo perinatal y especialmente a
prematuros, tema tratado en otro aparta-
do.

Anatomia

El ductus arterioso (DA) deriva de la
porcion dorsal del sexto arco adrtico y
conecta el tronco de la arteria pulmonar
con la aorta descendente, distal al ori-
gen de la arteria subclavia izquierda. En
el recién nacido a término tiene el mis-
mo tamafo que la aorta descendente.

Su estructura microscépica difiere de
los vasos que conecta, aunque el grosor
de la pared es similar: la capa media de
la aorta estd compuesta por fibras elasti-
cas ordenadas en capas circunferencia-
les mientras que el ductus arterioso tie-
ne tejido mucoide en la media, fibras
elasticas entre la media y la intima y
musculo liso ordenado en capas espira-

les en ambas direcciones. La intima es
una capa mMas gruesa y contiene mayor
sustancia mucoide (2)

Fisiopatologia (3)

En el feto el ductus arterioso es el vaso
por el que pasa el mayor porcentaje del
gasto del ventriculo derecho (entre el
55-60% del gasto ventricular combina-
do fetal) (4). Las prostaglandinas
El(ex6gena), E2 e 12 producen y man-
tienen su relajacion activa, asi como
otros productos interactuarian por vias
de la citocromo p450 monooxigenasa 0
del oxido nitrico (5).

En el periodo postnatal el cierre del
ductus se produce en dos fases: en las
primeras 12 horas de vida la contraccion
y migracion del musculo liso acorta en
sentido longitudinal y circunferencial el
DA, se ocluye la luz por protrusion de
la intima y necrosis de la misma, que
produce el cierre funcional. A las 2-3
semanas de vida concluye el proceso de
fibrosis de las capas media e intima con
el cierre permanente de la luz y conver-
sion del ductus en el ligamento arterio-
so. En el 90% de los nifios nacidos a
término el ductus arterioso esta cerrado
a las 8 semanas de vida. Los mecanis-
mos exactos de estos procesos se cono-
cen so6lo parcialmente; entre los factores
implicados destacan el aumento de pO2
o la disminucion de PGE2. La presencia
de una alteracién genética que determi-
naria una deficiencia de musculo liso
frente a un aumento del tejido elastico
(con una composicion de la pared simi-
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lar a la aorta adyacente) predispondria a
la persistencia del ductus arterioso.

La persistencia del ductus arterioso
(PDA) mas alla del periodo neonatal
inmediato, tras la disminucion de la
resistencia vascular pulmonar, produce
un cortocircuito de izquierda — derecha.
En los casos de ductus muy grandes el
aumento del flujo pulmonar aumenta el
flujo de retorno a la auricula izquierda,
el volumen de llenado del ventriculo
izquierdo (precarga) y un aumento del
volumen latido, lo que lleva a la dilata-
cion y aumento de presion tele diastoli-
ca del ventriculo izquierdo con dilata-
cion y aumento de la presion de la auri-
cula izquierda. El resultado es el edema
pulmonar y el fallo cardiaco izquierdo.
También se pueden disparar los meca-
nismos compensatorios mediados por el
sistema simpético adrenal y renina-
angiotensina-aldosterona, con hiperdi-
namia, hipertrofia miocéardica y reten-
cion de liquidos con sobrecarga de vo-
lumen. Se puede llegar a comprometer
el flujo coronario por robo aortico en
diastole combinado con el aumento de
presiones tele diastdlicas comentadas
antes. Esta situacion suele ser mal tole-
rada en prematuros y en nifios nacidos a
término con un PDA grande, en otros
puede pasar inadvertido. Puede suceder
que el hiperaflujo pulmonar impida la
regresion rapida de la capa muscular
lisa de las arterias pulmonares, desarro-
Ilando hipertension pulmonar fija por
enfermedad vascular pulmonar, con
alteracion de la intima, trombosis y pro-
liferacion fibrosa. En estos casos el
ductus persiste con un cortocircuito in-
vertido (derecha —izquierda).

INCIDENCIA

La incidencia, en series historicas, del
PDA aislado en nifios nacidos a termino
es de 1 en cada 2000- 2500 recién na-
cidos vivos (6), lo que representa el 5-
10 % de todas las cardiopatias congéni-

tas. Es mas frecuente en nifias (2:1) res-
pecto a nifios.

Entre las asociaciones (7) destacar la
exposicion a rubéola durante el primer
trimestre del embarazo que produce
hasta un 60% de los casos de PDA aso-
ciado a otras lesiones de arterias pul-
monares, renales. También hay una ma-
yor incidencia asociada a teratdgenos
(alcohol, anfetaminas, anticonvulsivan-
tes, fenitoina). Existen casos asociados
a cromosopatias (+14q, XXY) y se
piensa que existe una base hereditaria
multifactorial.

FORMA DE PRESENTACION,
CLINICA Y METODOS
DIAGNOSTICOS

Manifestaciones Clinicas

La clinica se relaciona con el tamafio
del ductus, la cuantia del cortocircuito,
la relacion entre las resistencias vascu-
lares pulmonares y sistémicas y la so-
brecarga de volumen del miocardio. La
describiremos sobre la base de los
hallazgos clinicos y de pruebas com-
plementarias basicas (ECG, radiografia
de torax) que el pediatra puede obtener
facilmente. Existen diferentes cuadros ,
que detallaremos:

Ductus arterioso pequefio

En estos caso las resistencias vasculares
pulmonares bajan normalmente tras el
periodo neonatal. El flujo restrictivo
produce un cortocircuito izquierda dere-
cha pequefio, con un leve aumento del
flujo pulmonar respecto al sistémico y
sin datos de insuficiencia cardiaca iz-
quierda.

Muy pocos paciente tienen sintomas,
siendo el signo caracteristico el soplo a
la auscultacion. El desarrollo es normal,
excepto en el caso de rubéola congénita.
Los pulsos periféricos suelen estar lle-
nos y la presion del pulso arterial suele
ser algo mayor que la habitual. No suele
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encontrase un impulso precordial au-
mentado a la palpacion toréacica. A la
auscultacion el primer y segundo ruido
son normales y suele haber un soplo que
no se ausculta en el periodo neonatal y
que aparece cuando bajan las resisten-
cias pulmonares; es un soplo sistdlico
en nifios pequefios y continuo en nifios
mayores. Se ausculta mejor en el 2°
espacio intercostal izquierdo infraclavi-
cular y aumenta con la inspiracion.

El ECG vy la radiografia de torax son
normales, salvo una leve prominencia
del tronco de la arteria y ramas pulmo-
nares. La ecocardiografia es la prueba
que confirma esta sospecha diagnostica,
como en el resto de los casos.

Ductus arterioso moderado

La presencia de un cortocircuito iz-
quierda derecha moderado puede pro-
ducir sintomatologia como dificultad en
las tomas, irritabilidad, taquipnea y re-
traso ponderal. La sintomatologia au-
menta a partir del 2°-3er mes de vida.
En la mayoria de los casos se produce
una hipertrofia miocardica compensato-
ria y la situacion general mejora. Pese a
ello los nifios crecen en percentiles ba-
jos y se fatigan facilmente. El pulso esta
aumentado, son pulsos periféricos lle-
nos y con rebote, la presion arterial dife-
rencial sistémica es amplia con presion
diastdlica baja. El precordio es hiperdi-
namico, con aumento del impulso api-
cal. Se suele palpar un frémito en el
borde esternal superior izquierdo. A la
auscultacién el primer y segundo ruidos
estan enmascarados por un soplo fuerte,
a veces se oye un 3er tono en el apex.
La progresion del soplo sistolico a con-
tinuo es mas rapida que en el grupo an-
terior. El soplo es mas intenso y se irra-
dia mas extensamente, también en la
espalda, y por sus caracteristicas de ru-
deza y remolino que varia de latido a
latido se habla de “soplo en maquina-
ria”. Si aparece insuficiencia cardiaca el
soplo vuelve a ser sélo sistélico y apa-

rece otro soplo sistélico en el foco aor-
tico por hiperaflujo.

El ECG suele ser normal en los lactan-
tes, pero pueden aparecer signos de
hipertrofia en los nifios mayores: pro-
fundas ondas Q y R prominentes en I,
111y aVF y precordiales izquierdas (V5,
V6) como dato de hipertrofia del ventri-
culo izquierdo. Una onda P ancha indica
una dilatacion de la auricula izquierda.
La radiografia de térax muestra cardio-
megalia con prominencia del ventriculo
y auricula izquierda, tronco y ramas
pulmonares, asi como aumento de la
vasculatura pulmonar periférica.

Ductus arterioso grande

Los lactantes con un PDA grande tienen
sintomas como irritabilidad, dificultad
en las tomas, retraso ponderal, cansan-
cio facil y sudoracion con las tomas.
Tienen taquipnea y tiraje y cuadros de
infeccion respiratoria frecuentes. Todo
ello es reflejo de la insuficiencia cardia-
ca izquierda y del edema pulmonar.

En la exploracion destacan la taquicar-
dia, taquipnea, ruidos crepitantes, pul-
sos saltones, tension arterial diferencial
amplia con disminucion marcada de la
presion diastolica, y en casos severos
disminucion de la presion sistdlica. El
precordio es hiperdinamico, a la palpa-
cion se siente el impulso del ventriculo
izquierdo asi como un frémito marcado.
El primer y segundo ruidos estan acen-
tuados y aparece un tercer tono en el
apex. Generalmente se escucha un soplo
sistolico rudo en el foco pulmonar y en
el 3er-4° espacio intercostal. El soplo se
extiende a toda la sistole y ocupa el
primer tercio de la diastole. Es raro el
soplo continuo. Se pueden encontrar
otros soplos sistolicos inespecificos en
foco aortico o retumbo diastélico mitral
en el apex.

El ECG muestra el crecimiento del ven-
triculo izquierdo con ondas Q profundas
y R prominentes. Las ondas T pueden
ser difésicas o invertidas. El crecimiento
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auricular izquierdo se objetiva con on-
das P anchas. La radiografia de tdrax
exhibe cardiomegalia a expensas de la
auricula y ventriculo izquierdo, junto al
crecimiento del tronco y ramas pulmo-
nares y aumento de la vasculatura pul-
monar periférica. Se puede encontrar un
aumento del patron venoso pulmonar e
infiltrado intersticial. El crecimiento de
la auricula izquierda puede colapsar
algin bronquio lobar produciendo ate-
lectasias o enfisema pulmonar.

Ductus arterioso que desarrolla hi-
pertension pulmonar

Los lactantes con insuficiencia cardiaca
izquierda debido a un gran cortocircuito
izquierda—derecha no sobrevivirian sin
tratamiento. En ocasiones, a partir del
sexto mes de vida, se desarrolla una
enfermedad vascular pulmonar con hi-
pertension pulmonar fija. También la
pueden desarrollar algunos pacientes
con ductus pequefios, especialmente
cuando existen factores predisponentes
como el sindrome de Down. En estos
casos la disminucion del cortocircuito
izquierda derecha o la inversion del
mismo mejora los signos de insuficien-
cia cardiaca izquierda. El soplo sistdlico
se acorta y desaparece el componente
diastolico asi como otros soplos sistoli-
cos y el retumbo mitral. ElI segundo
ruido permanece acentuado. El tercer
tono desaparece, al igual que la hiperdi-
namia precordial. Los pulsos son poco
saltones. La radiografia de torax mues-
tra una disminucion de la vasculatura
pulmonar y de la cardiomegalia previa.
Los cambios pueden ser irreversibles a
la edad de 15 a 18 meses y aun antes en
pacientes con riesgo asociado. Cuando
la enfermedad vascular pulmonar ha
progresado el soplo sistdlico puede lle-
gar a desaparecer, con predominio del
segundo tono que se hace marcado y
fijo. Hay un clic sistélico asociado con
la aparicion de un soplo diastdlico en el
foco pulmonar y un soplo sistolico en el

borde esternal izquierdo secundario a
insuficiencia tricuspidea. El impulso
precordial se desplaza a la derecha. El
ECG exhibe datos de hipertrofia del
ventriculo derecho con ondas R marca-
das en las precordiales derechas, asi
como ondas P picudas como dato de
crecimiento de la auricula derecha. La
radiografia de térax presenta cardiome-
galia a expensas de las cavidades dere-
chas, dilatacion del tronco y de las arte-
rias pulmonares proximales con dismi-
nucion de la vasculatura pulmonar peri-
férica marcada. Puede aparecer cianosis
y disnea con el ejercicio que finalmente
son continuas y en reposo, por cortocir-
cuito derecha izquierda fijo.

Ductus ‘silente’

En los Gltimos afios, y debido al desa-
rrollo de la ecocardiografia, ha sido fre-
cuente el hallazgo de un PDA pequefio
en una exploracion ecocardiografica en
pacientes sin datos clinicos ni soplo
tipico de PDA. Algunos denominan
también como silente a aquellos ductus
que tras su cierre quedan con un mini-
mo cortocircuito no significativo con
desaparicion del soplo. No hay datos
amplios sobre la evolucion clinica a
largo plazo o sobre el riesgo de endo-
carditis. El pediatra debe seguirlos y
alertar al cardidlogo si encuentra algun
dato clinico de nueva aparicion.

Métodos Diagndsticos

Ante la sospecha clinica de la existencia
de un ductus arterioso (desde soplo tipi-
co a mala ganancia ponderal) el pediatra
debe orientar al paciente al cardi6logo
pediatrico, el que mediante la ecocar-
diografia confirmara el diagnéstico y
propondra el manejo terapéutico poste-
rior.

Ecg y Rx de Torax
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(comentadas en texto de clinica)
Ecocardiografia (8)

Es la técnica més atil en el diagnéstico
y seguimiento. La ecocardiografia 2D
permite objetivar tanto el PDA como su
repercusion sobre las cavidades cardia-
cas. El doppler pulsado y continuo vy el
doppler color permiten evidenciar el
cortocircuito asi como realizar una
aproximacion cuantitativa de la presion
pulmonar.

Los planos mas usados para el diagnos-
tico son el paraesternal eje corto ( donde
se objetiva el PDA, tronco y ramas
pulmonares) el supraesternal ( donde se
objetiva el PDA vy arco aortico) asi co-
mo un plano intermedio entre los ante-
riores, paraesternal alto izquierdo, don-
de se despliega con facilidad el ductus
arterioso entre el tronco de la arteria
pulmonar y la aorta descendente. Los
planos subcostales también son tiles en
niflos pequefos. Los ductus tortuosos
pueden no verse completamente en un
solo plano. La ecocardiografia transeso-
fagica puede ser util en nifios mayores o
en adultos con mala ventana transtora-
cica.

Se miden sus didmetros en el lado pul-
monar y adrtico y su longitud, para cla-
sificarlo segin el tamafio (grandes >
6mm, pequefios < 3mm) y tipo morfo-
I6gico. Mediante doppler color objetiva-
remos si el cortocircuito es izquierda
derecha en todo el ciclo cardiaco (flujo
continuo con pico sistélico y diastole
gue no llega a la linea de base como
hallazgo habitual con presion pulmonar
normal), si es bidireccional, o de dere-
cha —izquierda ( por hipertension pul-
monar). Mediremos el gradiente pico
méaximo sistolico de presion y calcula-
remos la presion sistolica de la arteria
pulmonar (mediante la formula: presion
arterial sistolica — presion pico sistélico
maximo transductal = presion sistdlica
de la arteria pulmonar). Este calculo
tiene limitaciones y puede estar artefac-

tado si el &ngulo de abordaje no consi-
gue alinear correctamente el ductus (
casos de ductus tortuosos) o si la formu-
la de calculo no se puede aplicar correc-
tamente (lesiones tubulares largas). Para
realizar una aproximacion semicuantita-
tiva (descrita en neonatos (9) y también
atil en nifios pequefios) del ductus, el
cortocircuito y su repercusion medimos
el tamafio por color del ductus con rela-
cion al tronco pulmonar y observamos
si llega hasta el plano de la valvula
pulmonar ( grandes > 2/3 del tronco,
llegan a la valvula, pequefios <1/3 del
tronco, no llegan a la valvula). También
se puede hacer mediante la medicion de
las cavidades afectadas. En el plano
paraesternal eje largo podemos medir la
auricula izquierda y relacionarla con la
raiz aortica ( relacion de tamafio normal
Al/Ao <1.3, dilatacién severa > 2), ob-
jetivaremos si existe dilatacion del ven-
triculo izquierdo ( habitualmente au-
mento del diametro diastolico con dia-
metro sistélico normal y elevacion de la
fraccion de acortamiento y de eyec-
cién). En la aorta objetivaremos la pre-
sencia de una onda retrégrada diastolica
(‘robo diastélico’) marcada en aquellos
casos de ductus moderado o grandes.
En los casos de hipertension pulmonar
podremos evidenciarla por otros hallaz-
gos habituales (septo interventricular
aplanado o desplazado de derecha a
izquierda) y cuantificarla si existe insu-
ficiencia tricuspide.

Mediante la ecocardiografia se deben
descartar lesiones asociadas, y en parti-
cular si éstas son ductus dependiente. Se
debe realizar el diagnostico diferencial
con otras anomalias vasculares como las
colaterales  aorto-pulmonares  (flujo
doppler similar en caracteristicas pero
no se objetiva la llegada a la arteria
pulmonar), o la dilatacion idiopética del
tronco pulmonar con presencia de flujo
retrogrado sistélico tardio ( que en color
se codifica como dirigido hacia la val-
vula pulmonar), pero sin evidencia de
origen aortico ni flujo en diastole.
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Cateterismo Diagnostico y Angiocar-
diografia

Esta técnica se reserva para aquellos
casos en que no es concluyente la eco-
cardiografia, cuando se sospecha la
existencia de hipertension pulmonar o
como fase previa al intervensionismo,
durante el mismo procedimiento.

Se realiza mediante acceso venoso a las
cavidades derechas y arteria pulmonar,
desde donde se sonda el ductus y arte-
rial (aorta y ventriculo izquierdo). Un
salto oximétrico mayor de 4-5% entre el
ventriculo derecho y la arteria pulmonar
indica que el cortocircuito izquierda
derecha es significativo. El calculo del
Qp/Qs puede ser complejo porgue las
saturaciones del tronco pulmonar y ra-
mas pueden ser diferentes, asi como por
la presencia de un foramen oval per-
meable, con cortocircuito interauricular
izquierda derecha. En los casos de hi-
pertensién pulmonar la saturacion de la
aorta descendente es mayor que la de la
aorta ascendente. Un ductus pequefio
puede no reflejarse en las mediciones de
saturaciones y presiones. En un ductus
moderado las presiones pulmonares
sistdlica, diastolica y media pueden es-
tar ligeramente elevadas, y la presion
arterial sistémica diastolica suele estar
baja. Las presiones medias de la auricu-
la izquierda (medida directamente a
través del foramen oval o asumida por
la presion capilar pulmonar o presién
telediastdlica del ventriculo izquierdo)
suelen estar ligeramente elevadas. En
los ductus grandes estos datos son mas
Ilamativos y en los casos de hiperten-
sion pulmonar severa con cortocircuito
derecha izquierda encontraremos los
datos tipicos de presion media de arteria
pulmonar en valores suprasistémicos.
En estos casos el calculo del flujo pul-
monar es también complejo, por lo que
se suelen hacer pruebas funcionales con
oclusion con bal6n y/o t vasodilatadores
pulmonares (oxigeno, 6xido nitrico in-

halado) para evaluar la reactividad
pulmonar y la tolerancia al cierre del
ductus.

La angiocardiografia proporciona la
informacion mas util del cateterismo
frente a la ecocardiografia. La inyeccion
de contraste en el final del arco adrtico -
origen de la aorta descendente en pro-
yeccion lateral u oblicua anterior iz-
quierda demuestra la anatomia ductal y
nos sirve para realizar una clasificacion
en tipos morfologicos (10) con un fin
préctico a la hora de planificar el cierre
con dispositivo.

Resonancia Magnetica

Esta técnica no suele ser necesaria para
la toma de decisiones. Su utilidad se
centra en descartar otras lesiones aso-
ciadas o en el estudio de la hipertension
pulmonar si la hubiera.

Complicaciones

Endarteritis

La endarteritis bacteriana es una com-
plicacion extremadamente rara en la
actual era antibiotica, pero que puede
ser de gravedad en la PDA. Series histo-
ricas de 1968, reflejaban un riesgo cal-
culado de 0.45-1% y afio. Solo existe un
resefia moderna de endarteritis asociada
a ductus silente (11). Existe discusion
sobre si el riesgo minimo de endocardi-
tis justifica el cierre de ductus silentes o
minimos.

Aneurismas

Se ha descrito una marcada dilatacion
del ductus arterioso o de su ampolla por
cierre del cabo pulmonar sin cierre del
lado aodrtico. Es un hallazgo infrecuente
pero que requiere del cierre quirdrgico,
tanto en nifios pequefios como en mayo-
res, por el riesgo de ruptura, sangrado o
infeccién asociados.
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Hipertension Pulmonar
Ya comentada previamente

TRATAMIENTO MEDICO
(INCLUIDO ESTABILIZACION)

El tratamiento del PDA sintomético es
el cierre tan pronto como se realice el
diagnostico. No se debe diferir la inter-
vencion, pero si existen datos de insufi-
ciencia cardiaca se puede iniciar trata-
miento médico con digoxina, diuréticos
y en los casos mas graves con inotropi-
cos iv. Se debe instaurar un plan de nu-
triciobn con restriccion de liquidos vy
formulas suplementadas con mayor
aporte caldrico. Se debe realizar profi-
laxis de endocarditis en aquellas situa-
ciones en las que existe riesgo segun las
guias habituales. Ante el riesgo de com-
plicaciones respiratorias se deben reali-
zar inmunizaciones que incluyen vacu-
nas frente a la gripe y anticuerpos frente
al virus respiratorio sincitial (previas a
la intervencion o tras el periodo inicial
post intervencion de recuperacion de la
clinica).

El PDA pequefio asintomatico (soplo
tipico pero hemodindmicamente no sig-
nificativo) también se cierra en el mo-
mento del diagnostico, salvo en lactan-
tes donde puede ser diferido hasta la
edad mayor de 1 afio, con estricto con-
trol pediatrico y cardiolégico.

En nifios a termino la terapia con in-
hibidores de las prostaglandinas son
ineficaces.

TRATAMIENTO QUIRURGICO
Y/O INTERVENCIONISTA

Indicaciones de Cierre

Las recomendaciones de cierre son con-
trovertidas.

En la actualidad existen diferentes nive-
les de evidencia clasificados como:

Clase I: Condiciones en las que
existe acuerdo en que el cierre
del PDA es apropiado:
a. Pacientes
Ccos
b. Pacientes con soplo
continuo
c. Pacientes asintomati-
co con soplo sistolico
Clase Il: Condiciones en las que
el cierre del PDA puede estar (o
no) indicado:
Pacientes con ductus silentes
como hallazgo ecocardiogra-
fico
Clase I11: Condiciones en la que
hay acuerdo en que el cierre del
PDA es inapropiado:
Pacientes con enfermedad
vascular pulmonar irreversi-
ble

sintomati-

Tanto las guias de la American Heart
Association como las de la Sociedad
Espafiola de Cardiologia (12), asi como
la mayoria de los cardiologos pediatri-
cos no recomiendan el cierre del ductus
silente. Sin embargo se considera pru-
dente el seguimiento y la profilaxis de
endocarditis en espera de nueva infor-
macidn sobre este subgrupo.

Intervencionismo Vs Cirugia

La seleccion de pacientes se realiza ba-
sandose en las caracteristicas del pa-
ciente, situacion clinica y tamafio del
ductus. Tambiéen en relacion con la ex-
periencia de cada institucion y a la elec-
cion de los padres. En general el inter-
vencionismo es la técnica de eleccion en
la mayor parte de los centros y se tratan
pacientes progresivamente menores. En
nuestro centro se realiza el intervencio-
nismo como técnica de eleccion salvo
en pacientes menores de 1 afio con da-
tos de insuficiencia cardiaca y ductus
grandes en los que se realiza el cierre
quirdrgico primario. La cirugia se reser-
va también a aquellos que una vez in-
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formados no aceptan los riesgos del

cateterismo.

Intervencionista

El cierre con dispositivo se ha desarro-
[lado en los ultimos afios, desde las des-
cripciones iniciales en la década de los
70 realizadas por Porstmann (13) con el
dispositivo tipo ‘tapén’ y en la de los 80
por Rashkind (14) con el dispositivo
tipo ‘doble paraguas’. Las modificacio-
nes técnicas y escasas complicaciones
han hecho esta técnica de eleccion fren-
te al cierre quirdrgico en la mayor parte
de los centros, en la mayor parte de los
pacientes y en la mayor parte de los
tipos de PDA. Se han utilizado diferen-
tes tipos los dispositivos. Muchos de
ellos no estan aprobados por la FDA.

La técnica (15) se suele realizar con
anestesia local. El acceso suele hacerse
por via venosa canalizando el ductus
desde la arteria pulmonar a la aorta,
desplegando el dispositivo en retirada y
colocandolo en el ductus. En ocasiones
se realiza por via arterial aunque la po-
sibilidad de complicaciones son mayo-
res. Los dispositivos més utilizados tan-
to en Europa como en Estados Unidos
son los tipo “coil”, tanto aquellos de
liberacion no controlada, como los mas
extendidos en los ultimos afios, de libe-
racion controlada (16). Precisan intro-
ductores de pequefio tamafio (4-5F). Su
eficacia es mayor en ductus pequefios
(sobre todo en menores de 3mm y no
mayores de 6 mm). Al desplegarlos
adoptan una forma helicoidal con un
diametro que debe ser un 20 0 30% ma-
yor que el didmetro minimo del ductus.
Estan recubiertos de fibras de material
protrombético y tras 5 o 10 minutos de
su implantacion se puede objetivar la
oclusién total mediante una nueva an-
giografia en la aorta. Si existiera un
cortocircuito residual relevante se pue-
den implantar nuevos dispositivos.
Otros dispositivos de uso extendido son
de tipo oclusor, desde el tipo paraguas

de Rashkind al actual Amplatzer (17).
Son mas utiles que el coil en ductus de
mayor tamafio (> 4mm), y su inconve-
niente es que precisan introductores de
mayor tamafo, por lo que se limitan a
nifios mayores. Ademas, su coste es
mayor.

Luego del procedimiento se recomienda
realizar una radiografia de torax y un
ecocardiograma antes del alta para con-
firmar la posicion normal del dispositi-
vo y la ausencia de cortocircuitos resi-
duales. El alta se realiza de forma pre-
coz.

Las complicaciones son infrecuentes
siendo las principales el cierre incom-
pleto con persistencia 0 nueva aparicion
( a veces diferida) de cortocircuitos re-
siduales, la embolizacién del dispositivo
(a las ramas pulmonares o a la aorta
descendente) que suele ser precoz y
raramente tardia, la obstruccion de es-
tructuras vecinas (rama pulmonar iz-
quierda, aorta descendente), o la pre-
sencia de hemolisis intravascular ade-
mas de las posibles lesiones relaciona-
das con el acceso vascular (hematoma,
trombosis). Tras la colocacion de los
dispositivos se recomienda mantener la
profilaxis de endocarditis alrededor de 6
meses (tiempo de endotelizacion com-
pleta del dispositivo) tras la objetiva-
cion de la desaparicién del cortocircui-
to.

Quirurgico (18)

La primera intervencion quirurgica con
éxito en cirugia cardiaca fue la ligadura
del ductus arterioso de una nifia de 7
afos realizada por Robert Gross en Bos-
ton en 1938 (19). El tratamiento quirdr-
gico ha sido utilizado desde entonces
con escasas complicaciones y altos in-
dices de éxito. Se realiza sin necesidad
de circulacion extracorporea.

El abordaje habitual es la toracotomia
posterolateral izquierda aunque en los
ultimos afios se han desarrollado técni-
cas minimamente invasivas incluyendo
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el acceso transaxilar, la minitoracotomia
o la toracoscopia videosistida (20). Se
precisa anestesia general, con extuba-
cion precoz, unida a la anestesia loco-
rregional postoperatoria. Con estas téc-
nicas se consiguen estancias hospitala-
rias cortas y una muy baja morbilidad.
La intervencion consiste en la ligadura
(cierre mediante suturas), la division del
ductus (seccién y cierre de los cabos
vasculares en los extremos pulmonar y
aortico) o el cierre mediante clips. Las
complicaciones, infrecuentes, (1-4%
segun series) son el cierre incompleto,
la ruptura del vaso con sangrado, la obs-
truccion de la rama pulmonar izquierda
o0 la lesiéon del nervio recurrente o del
frénico.

PRONOSTICO Y
SUPERVIVENCIA A LARGO
PLAZO, IDEALMENTE AL ANO,
CINCO Y DIEZ ANOS

La historia natural en series histéricas
de la era preantibidtica era de 1/3 de los
pacientes con PDA muertos a los 40
afios. Esta historia natural se ha alterado
radicalmente con el diagnéstico y el
tratamiento precoz y la recomendacion
de profilaxis de endocarditis.

El prondstico a largo plazo tras el cierre
completo es excelente. No hay datos
suficientes de la evolucion a largo plazo
de los ductus silentes 0 minimos no
cerrados. En un medio como el nuestro
los riesgos son minimos, aunque se re-
cuerda el riesgo de endarteritis, desarro-
llo de hipertension pulmonar y otras
comentadas previamente.

En el caso de ductus grandes en el lac-
tante, la posibilidad de evolucion hacia
la hipertension pulmonar ( que puede
ser rapida y no reversible en un corto
espacio de tiempo) debe hacer que el
cierre no se difiera y se realice tras la
estabilizacion inicial, aunque se puedan
controlar los sintomas (dato de mala
evolucion en ese caso).

REVISIONES EN CARDIOLOGIA

Siguiendo las recomendaciones de los
protocolos publicados por la Sociedad
Espafiola de Cardiologia (11) el segui-
miento en la consulta de cardiologia
pediatrica se debe realizar con un con-
trol previo al alta del procedimiento vy
al menos un control clinico y ecocar-
diogréafico a los 6 meses.

El manejo se basa en la comprobacion
del cierre completo. Si no hay cortocir-
cuitos residuales en el control de los 6
meses se da de alta a los pacientes ope-
rados. En los PDA cerrados con disposi-
tivo se recomienda otro control a los 5
afios (hasta que existan mas datos de
seguimiento a largo plazo) para dar el
alta definitiva.

Si existe un cortocircuito residual pos-
quirdrgico, habitualmente no se cerrard
espontaneamente, por lo que debe ma-
nejarse como un PDA no tratado. Si el
cortocircuito se observa tras el cierre
con dispositivo se debe esperar al me-
nos 2 afos para volver a plantear el cie-
rre si el paciente esti asintomatico, ya
que se ha objetivado el cierre tardio en
alguno de estos casos.

REVISIONES POR EL PEDIATRA
Y CAUSAS DE DERIVACION NO
PROGRAMADA A CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

Los pediatras deben remitir al cardiolo-
go pediatra a todos aquellos neonatos o
lactantes con soplo para descartar me-
diante la ecocardiografia un PDA. La
presencia de clinica tipica precoz debe
ser un signo de alarma. En los nifios
pequefios con sospecha o confirmacion
de PDA la disminucion del soplo o la
desaparicion de la clinica puede indicar
no tanto el cierre espontaneo como el
desarrollo de hipertension pulmonar,
por lo que no debe ser un signo tranqui-
lizador y debe ser evaluado precozmen-
te por el cardidlogo pediatra.
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En el seguimiento post-intervencion el
pediatra debera constatar la desapari-
cion del soplo y de los sintomas asocia-
dos. La desaparicion de la insuficiencia
cardiaca y los sintomas respiratorios y
la normalizacion de la silueta cardiaca
suelen tardar algunas semanas 0 meses.
De no ser asi, 0 si reapareciera un soplo
caracteristico el paciente debe ser reeva-
luado por el cardidlogo pediatra ( reca-
nalizacion ductal). Deben vigilarse las
zonas de la cicatriz quirdrgica ( infec-
cion superficial) o de puncion (hema-
toma, pérdida de pulsos). Si aparece
hematuria debe descartarse una hemoli-
sis.

La profilaxis de endocarditis se reco-
mienda en todos los casos de PDA o
cortocircuito residual post intervencion.
Tras la objetivacion del cierre completo,
por intervencionismo o cirugia, se re-
comienda mantener durante 6 meses.

En los pacientes portadores de disposi-
tivos deben aplicarse las recomendacio-
nes especificas de cada dispositivo con
relacion a su comportamiento ferro-
magnético. En general éstos no suelen
desplazarse por campos magneéticos
habituales (aunque se recomienda no
realizar resonancias en las primeras 5 o
6 semanas posteriores al implante) y no
deben tomarse precauciones especiales.
Su presencia artefacta las imagenes de
resonancia de la zona. Los coils y la
mayor parte de los dispositivos se sue-
len ver claramente en las radiografias de
torax convencionales.

VENTANA AORTOPULMONAR

DESCRIPCION DE LA
CARDIOPATIA

La ventana aortopulmonar (VAP) o
defecto septal aortopulmonar es una
malformacién infrecuente que se produ-
ce por una alteracion en la septacion del
tronco arterioso con resultado final en la
presencia de 2 véalvulas semilunares y
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comunicacion entre las porciones
proximales de las grandes arterias. Fre-
cuentemente existen anomalias asocia-
das, tal como el origen anémalo de la
arteria pulmonar derecha de la aorta
ascendente (sindrome de Berry) (21),
interrupcion del arco aodrtico tipo A,
tetralogia de Fallot, anomalias corona-
rias y arco adrtico derecho, entre otras.
El defecto suele ser de forma circular, y
estar ubicado cerca de las valvulas se-
milunares y proximal a la bifurcacion
pulmonar (Tipo | de la clasificacion de
Mori) (22). En el tipo Il el defecto es
mas distal, llegando hasta la bifurcacion
de la arteria pulmonar, con una forma
ovoidal o helicoidal. El tipo Il es el
méas amplio, practicamente sin septa-
cion.

La presencia del defecto produce un
cortocircuito de izquierda-derecha sig-
nificativo que puede conducir al desa-
rrollo de hipertension pulmonar irrever-
sible. Tras el periodo neonatal, con el
descenso de las resistencias vasculares
pulmonares, se produce un aumento del
flujo vascular pulmonar con dilatacion
de las arterias pulmonares y de las cavi-
dades izquierdas. La aorta suele ser de
un tamafio menor que la arteria pulmo-
nar. Existe una sobrecarga de volumen
de las cavidades izquierda, y desarrollo
de insuficiencia cardiaca, inicialmente
izquierda. Posteriormente puede apare-
cer hipertension pulmonar con datos de
insuficiencia cardiaca derecha y final-
mente cianosis por inversion del corto-
circuito.

INCIDENCIA

La VAP es una malformacion muy rara,
cuya incidencia es del 0.2-0.6% de to-
das las cardiopatias congenitas (23).

No se ha establecido una relacién clara
con otras anomalias conotruncales: no
se produce por alteracion del tejido de
la cresta neural ni se suelen asociar a
deleccion 22qg11.
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FORMA DE PRESENTACION,
CLINICA Y METODOS
DIAGNOSTICOS (24)

Las manifestaciones clinicas de la VAP
aislada son similares a la de otros defec-
tos septales con cortocircuito izquierda
derecha amplios, con inicio de los sin-
tomas de insuficiencia cardiaca hacia el
mes de vida, con disnea con las tomas,
sudoracion, retraso del crecimiento y
dificultad respiratoria.

En la exploracion fisica destaca la ta-
quicardia, la taquipnea y la retraccion
costal. Suele haber un impulso ventricu-
lar aumentado en el borde esternal iz-
quierdo. A la auscultacion destaca un
segundo ruido acentuado, corto y un
clic sistdlico en el foco pulmonar junto
con un soplo continuo ‘en maquinaria’
en el borde esternal izquierdo superior,
similar al soplo del ductus persistente.
También se puede encontrar un retumbo
diastdlico en el foco mitral como signo
de sobrecarga de volumen del ventricu-
lo izquierdo.

Algunos pacientes con defectos muy
pequefios pueden estar asintomaticos,
presentando un soplo sistélico en el
borde esternal izquierdo similar al de
una comunicacion interventricular res-
trictiva, pero en una localizacion mas
alta.

De los métodos diagnosticos que puede
usar el pediatra general hay que destacar
que los hallazgos en el ECG suelen ser
inespecificos, desde crecimiento de ca-
vidades izquierdas en las fases iniciales
a la hipertrofia ventricular derecha en
estadios tardios. La radiografia de torax
exhibe cardiomegalia, aumento del
tronco pulmonar y de la vasculatura
periférica.

La ecocardiografia es la mejor técnica
diagndstica. En 2D se obtiene la imagen
del defecto en los planos paraesternal
eje corto, eje largo y en el subcostal
coronal. Para establecer que no se trata
de una falsa imagen, la exploracion con
doppler color objetiva el cortocircuito.
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Se deben estudiar detalladamente las
areas adyacentes para realizar la medi-
cion, clasificacion en tipos y descartar
anomalias asociadas. Se puede evaluar
la repercusion hemodinamica del defec-
to comprobando si estan dilatadas las
cavidades izquierdas o si existe robo
diastolico en la aorta descendente. Asi-
mismo, se puede estimar el grado de
hipertensién pulmonar mediante el gra-
diente en el defecto o ante la presencia
de insuficiencia tricuspidea.

El cateterismo cardiaco se reserva para
aquellos casos en los que existan dudas
diagnosticas 0 se sospeche la presencia
de hipertension pulmonar, para estable-
cer si ésta es reversible. La resonancia
magnética no aporta nuevos datos en la
toma de decisiones clinicas.

TRATAMIENTO MEDICO
(INCLUIDO ESTABILIZACION)

Tras su diagnostico esta indicado el
cierre de la VAP en todos los casos. No
se debe dilatar més alla de los 3- 6 me-
ses de vida por el riesgo de desarrollo
de hipertensién pulmonar. El tratamien-
to médico se centrara en los pacientes
con datos de insuficiencia cardiaca se-
vera 0 en aquellos con lesiones asocia-
das que precisen estabilizacién previa
con inotrépicos, diuréticos o PGE1 (en
los que se asocien cardiopatias ductus
dependiente).

TRATAMIENTO QUIRURGICO
Y/O INTERVENCIONISTA

El tratamiento de eleccion es el quirdr-
gico. Se realiza bajo circulacion extra-
corporea y en algunos casos con hipo-
termia profunda y parada circulatoria.
La via de acceso recomendada es la
esternotomia media, abordando el de-
fecto a través de una aortotomia (25). El
defecto se cierra con sutura directa o
con parche (recomendado). Se debe
tener una precaucion especial con el
ostium de la arteria coronaria izquierda,
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que suele estar en intimo contacto con
el defecto, y localizar adecuadamente la
situacion de la rama pulmonar derecha
por si debe ser recolocada o ampliada
con el parche.

Existen algunos casos de VAP peque-
fias, cerrados con dispositivos tipo para-
guas (26) y Amplatzer (27)

PRONOSTICO Y
SUPERVIVENCIA A LARGO
PLAZO, IDEALMENTE AL ANO,
CINCO Y DIEZ ANOS

Existen pocas series amplias de segui-
miento. En los casos en que los pacien-
tes superan el postoperatorio inmediato
sin otras lesiones asociadas la supervi-
vencia a largo plazo es excelente
(25,28,29,30).

REVISIONES EN CARDIOLOGIA

No existen recomendaciones especificas
de la Sociedad Espafiola de Cardiologia
en esta patologia especifica. Siguiendo
los criterios de seguridad y a fin de evi-
tar revisiones innecesarias podemos
decir que tras el alta hospitalaria, con
confirmacion mediante ecocardiografia
del cierre completo del defecto y la au-
sencia de lesiones residuales se realizara
un control al mes para objetivar la re-
cuperacion clinica. En la siguiente revi-
sion, a los 6 meses, se debe confirmar la
normalizacion de los tamafios de las
cavidades, ausencia de lesiones en las
valvulas adrtica y pulmonar, y que el
flujo en la aorta ascendente, tronco y las
ramas pulmonares confirme que han
crecido adecuadamente. Si no se obje-
tivan lesiones residuales y no se han
colocado parches en la aorta ni en las
ramas pulmonares se revisara al afio y a
los 5 afos para alta definitiva. En caso
de presencia de parches o plastia de las
ramas pulmonares se debe seguir cada 5
afios hasta la finalizacion del crecimien-
to del paciente, con ecocardiografia y
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resonancia magnética si se sospecha una
alteracion del crecimiento de los vasos.

REVISIONES POR EL PEDIATRA
Y CAUSAS DE DERIVACION NO
PROGRAMADA A CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

El pediatra debera seguir el manejo de
cualquier paciente postoperado confir-
mando que sigue el tratamiento médico
mientras desaparecen los signos de in-
suficiencia cardiaca previa, y que reali-
zan profilaxis de endocarditis hasta los
6 meses posteriores a la cirugia.

Debe remitir al paciente al centro de
referencia si observara signos de mala
evolucion clinica en el caso de lesiones
residuales, o la presencia de alteraciones
de la cicatriz quirdrgica que hagan ne-
cesaria la revision por el cirujano.
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