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INTRODUCCION

La prevalencia de las malformaciones cardiacas
congénitas no ha aumentado en las dltimas décadas,
pero los avances diagndsticos, terapéuticos y quirdrgi-
cos han conseguido en la mayorfa de ellas prolongar
de forma importante su vida, al tiempo que generaron
unos cuidados paralelos innecesarios en épocas en las
que su evolucién abocaba a un fallecimiento precoz.

Se calcula que entre el 3-4 por 1.000 de los recién
nacidos con malformacién cardiaca van necesitar
correccion quirdrgica y presentar afectacion en mayor
o menor grado de su desarrollo. Esa malnutricién no
s6lo ocasiona efectos adversos en su crecimiento, si
no que ademds incrementa la morbilidad de su enfer-
medad de base y puede alterar la indicacién y los resul-
tados de la cirugfa.

Muiltiples estudios han descrito diversos meca-
nismos responsables del fallo de crecimiento en los
niflos con cardiopatia congénita pero su etiologia pre-
cisa todavia no ha sido encontrada. Existen importan-
tes controversias sobre el papel que cada uno de ellos
juega en la desnutricién pero el intento de revertir el
circulo: ingesta escasa vs incremento de consumo
energético, va a ser el objetivo prioritario en su mane-
jo nutricional.

La valoracién nutricional realizada en estos
pacientes de forma precoz y rutinaria, con especial
importancia en momentos clave (diagndstico, cirugia
y descompensaciones), puede permitir el reconoci-
miento de la malnutricion y facilitar la identificacion
y el manejo de los problemas que ésta ocasiona.

MECANISMOS RESPONSABLES DE LA
MALNUTRICION

Desde que Naeye y cols. demostraron en el estu-
dio necropsico de una serie de 220 pacientes falleci-

dos por cardiopatia que habia retraso de crecimiento
y disminucidn en el peso de sus érganos, incluidos el
corazon y el cerebro, con la consiguiente disminucion
del contenido proteico y de ADN, se sabe que la caque-
xia cardiaca afecta sobre todo a la masa magra, a dife-
rencia de la malnutricion habitual en la que el déficit
es fundamentalmente a expensas del depdsito graso.

La desnutricién energético-proteica va a afectar
de forma cualitativa al sistema inmune con riesgo
aumentado de infecciones y con incremento de la mor-
bilidad-mortalidad en relacién con la cirugfa.

Cuando se intenta describir las causas de la mal-
nutricién en estos nifios, la practica totalidad de las
publicaciones enumera las mismas causas: tipo de
lesion estructural, ingesta energética insuficiente,
hipermetabolismo, edad al momento de la cirugia y
factores prenatales. No existe unanimidad a la hora
de valorar el grado de responsabilidad de cada una de
ellas en el desarrollo de la malnutricion, por lo que se
considera que su etiologfa es multifactorial y que el
mecanismo preciso por el que surge todavia no se
conoce.

A. Tipo de lesion estructural

En 1969 Feldt y cols. relacionaron de forma direc-
ta el fallo de crecimiento con el fallo cardiaco y con
la severidad del defecto estructural. Esta afirmacion
todavia se mantiene hoy aunque matizada por otros
autores que pretenden explicar ese desmedro en rela-
cion con factores genéticos, prenatales y hereditarios.
La hipoxia crénica severa y la hipertensién pulmonar
se asocian con los retrasos nutricionales mds severos.

Clésicamente se consideraba que las cardiopati-
as ciandticas cursaban con mayor fallo de crecimien-
to que las no ciandticas, pero esta hipdtesis ya fue
puesta en duda hace 20 afios por Salzer y cols. Esta
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discordancia puede deberse al hecho de que la afec-
tacion nutricional se relacione con un determinado
umbral de hipoxia y con una determinada duracién de
la misma; y no sélo con su existencia o inexistencia.
La hipoxia severa a nivel del tubo digestivo produce
una alteracién en las funciones de absorcién de
nutrientes, hecho que se agrava si a esa situacion se
asocia un descenso de la cifra de hemoglobina (con
el consiguiente descenso en el transporte de oxigeno)
y/ 0 un trastorno hemodindmico con hipoaflujo espldc-
nico, aunque éste no parece tener impacto clinico por
la gran reserva circulatoria que existe a ese nivel.

También se ha descrito una relacién de propor-
cionalidad entre la severidad de la acidosis y el retra-
so de crecimiento, que se intentd relacionar con tras-
tornos i6nicos que dificultan la secrecion de IGF-1
y secundariamente de GH. Sin embargo no parece que
estos cambios hormonales sean especificos de los
niflos con cardiopatia si no que también existen en
otros cuadros que, como la insuficiencia renal cré-
nica, tienen en comun cursar con desnutricién. Su
objetivo serfa lograr una forma de ahorro metabélico
global frente a la desnutricién, de ahi que su trata-
miento 6ptimo sea la correccion de la cardiopatia y
no el tratamiento hormonal sustitutivo.

En la asistencia nutricional de estos nifios es fun-
damental conocer el tipo de lesién estructural, porque
las complicaciones que van a surgir son comunes a
determinados defectos cardiacos (Tabla I).

Lo factores cardiacos intrinsecos que cursan con
mayor grado de afectacion nutricional, independien-
temente del defecto cardiaco, son: la insuficiencia car-
diaca, la hipoxemia cronica severa, la hipertensién
arterial pulmonar, la disfuncién miocérdica y los shunts
con sobrecarga izquierda-derecha.

Sea cual fuere la causa de la hipertensién pulmo-
nar (hiperaflujo, mal drenaje o incremento de las resis-
tencias vasculares) el mecanismo final responsable
de la afectacion del crecimiento va a ser la hipoxia
mantenida, que causa anorexia y un ineficaz apro-
vechamiento de los nutrientes por acidosis lactica
secundaria (surge con PaO, por debajo de 30 mmHg).

En la insuficiencia cardiaca existe un aumento
del trabajo ventricular por hipoxia que produce un
incremento del consumo de oxigeno a expensas de
alteraciones de la beta-oxidacion y de la glucélisis

TABLA I Tipo de desnutricion en relacion con

tipo de lesion estructural

A. Cianéticas

Se afectan el peso y la talla:
- Transposicién de grandes vasos
- Tretralogfa de Fallot

B. No cianéticas

Con shunt izquierda/ derecha e hipertension
pulmonar secundaria. Se afecta mds el peso que la
talla:

- Ductus arterioso

- Defecto del septo ventricular

- Defecto del septo atrial

Sin shunt. Se afecta mds la altura que el peso:
- Estenosis pulmonar
- Coartacion aorta

C. Insuficiencia cardiaca

Se afectan el peso y la talla:

- Lacongestion venosa causa malabsorcion a
nivel intestinal

- Cambios del agua corporal en la distribucion
compartimental

- Disnea/ hipoxia mantenida con PaO, < 30
mmHg.

que producen una disminucion de la contractilidad
miocdrdica y un agravamiento de la hipoxia a nivel
periférico que causa anorexia y que puede afectar la
multiplicacion celular.

B. Ingesta calorica insuficiente

Quizas de todos los mecanismos implicados éste
sea el mds facilmente reconocible como causa de des-
nutricion. Los nifios con cardiopatia congénita, a
excepcién de aquellos con defectos leves y ausencia
de repercusion hemodindmica, necesitan mayor apor-
te de calorfas por kilogramo de peso y dfa.

Las causas directas de esa disminucién de la
ingesta son la pérdida de apetito, la fatiga que acom-
paiia a la taquipnea, la saciedad precoz y el apetito
ciclico (tipico del nifio con insuficiencia cardiaca al
que el elevado aporte va a provocar descompensacion
cardiaca). Entre las causas indirectas que se relacio-
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nan con un aporte insuficiente estan: la disminucién
de la cavidad gdstrica secundaria a hepatomegalia, la
existencia de reflujo gastroesofdgico agravado por
trastornos de la motilidad relacionados con la hipo-
xia, ciertos firmacos (diuréticos y digoxina) y los
vomitos secundarios a shunts izquierda/derecha.

El excesivo aporte caldrico que necesitan se debe
a un incremento del gasto metabdlico y a un defecto
de asimilaci6n a nivel del tracto digestivo secundario
a edema e hipoxia, agravando esta situacion el incre-
mento de necesidades que acompafia los multiples
procesos infecciosos intercurrentes que padecen en
los primeros afios de vida.

En ocasiones la ingesta caldrica insuficiente se
debe a malabsorcion intestinal, desconociendo el
mecanismo que la origina, aunque se postuld que serfa
debida a un retraso madurativo del tracto gastrointes-
tinal. La absorcion de los hidratos de carbono en nifios
con cardiopatfa suele ser normal.

Anivel prictico la existencia de enteropatfa, com-
plicacion gastrointestinal que puede ser grave, se limi-
ta sobre todo a pacientes con pericarditis constrictiva
o tras la realizacion de actuaciones que elevan la pre-
sién atrial derecha como ocurre en la operacién de
Fontan (10%).

C. Hipermetabolismo

La insuficiencia cardiaca va a ser el resultado de
una sobrecarga uni o biventricular, diastélica o sistd-
lica, que indefectiblemente va a producir hipertrofia
cardiaca e hipermetabolismo. Este causa un incremen-
to del gasto energético por aumento de la actividad
del sistema simpético (mayor liberacion de catecola-
minas como mecanismo adaptador a su lesion cardia-
ca) y una elevacion de la demanda energética, no s6lo
por el propio musculo cardiaco (es el drgano que nece-
sita mayor consumo de oxigeno para realizar su tra-
bajo) si no también por la musculatura respiratoria y
por el sistema hematopoyético. Situaciones que con
frecuencia van a agravar ese hipermetabolismo son
las infecciones recurrentes de vias aéreas, el incre-
mento de la temperatura basal y ciertos fdrmacos.

A nivel clinico debemos sospechar un aumento
del metabolismo basal ante cualquier sintoma de des-
compensacion cardiaca: aumento de la frecuencia car-
diaca, sudoracion profusa espontdnea y/o con la ali-

mentacion, taquipnea, fatiga facil e ingestas muy pro-
longadas e insuficientes.

Otros mecanismos que facilitan el incremento de
la demanda metabdlica son: el aumento del metabo-
lismo cerebral propio de la desnutricidn, la disminu-
cién del almacenamiento de la grasa corporal, el incre-
mento de la temperatura en relacion con procesos
infecciosos de repeticion y la alteracion de la compo-
sicién corporal (cuanta mayor desnutricién mas dese-
quilibrio entre la masa magra y la masa grasa con
mayor actividad metabélica y mayor consumo relati-
vo de O,).

D. Edad en el momento de la cirugia.

El promedio de la talla y peso previos a la ciru-
gfa cardiaca en todos los grupos de nifios se encuen-
tra por debajo de los valores normales. También se ha
visto que los valores medios del peso son inferiores
alos de la talla. Ademds los nifios presentan un retra-
so mayor que las nifias y esta diferencia por sexos
es mayor en las cardiopatias cianéticas.

Cuando el tratamiento médico y la estrategia nutri-
cional agresivas no consiguen revertir el fallo de
medro, la cirugia precoz, total o paliativa, estd indi-
cada. Actualmente la decisién quirtirgica estd menos
ligada a la edad que en el pasado (realizacion de switch
arterial en cirugfa neonatal para el tratamiento de la
transposicion de los grandes vasos), consiguiendo
recuperaciones nutricionales préximas al 90% a lar-
go plazo.

La correccion quirtirgica suele conducir a una
aceleraci6n del crecimiento, aunque cuando es tardia
la recuperacion puede no ser completa y en ocasiones
incluso pueden surgir alteraciones permanentes a otros
niveles (alteracion de la funcién cognitiva en correc-
ciones tardfas de la transposicion de los grandes vasos).
Hay cardiopatias cuya correccién aunque sea poste-
rior no parece limitar la recuperacion del crecimien-
to como ocurre en la comunicacion interventricular y
en la estenosis pulmonar.

Aunque globalmente el resultado de la cirugfa a
nivel nutricional siempre es favorable, el grado de
mejorfa depende también de otros factores: el codigo
genético, la persistencia de trastornos hemodindmi-
cos, la coexistencia de crecimiento intrauterino retar-
dado, etc.
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E. Factores prenatales

Los nifios con cardiopatia congénita se sabe que
asocian con mayor frecuencia factores genéticos y
prenatales que afectan a su desarrollo de forma inde-
pendiente: bajo peso para la edad gestacional (8,5%),
mayor tasa de prematuridad (5%), alteraciones cro-
mosomicas (22%) responsables de sindromes malfor-
mativos que cursan con retraso de crecimiento (Down,
Turner, Noonan, etc.) y/o con otras anomalfas extra-
cardiacas (46%), sindrome alcohol-fetal e infeccio-
nes intrauterinas.

VALORACION NUTRICIONAL

El objetivo que pretende la valoracion del esta-
do nutricional es identificar la existencia de proble-
mas nutricionales, evaluar con la mayor precision posi-
ble la composicién corporal, detectar la existencia de
malabsorcién y/ o de cualquier otro déficit nutricio-
nal (minerales, vitaminas o elementos traza) y opti-
mizar la recuperacion nutricional.

Muchos de los requerimientos nutricionales en
los nifios con defectos cardiacos se ven modificados
no s6lo por la propia cardiopatia, si no también por la
existencia de reflujo gastroesofdgico, intolerancia a
distintos nutrientes, enteropatia, por los efectos secun-
darios del tratamiento diurético, etc.

En las cardiopatfas congénitas la evaluacion nutri-
cional basada en el peso y la talla no es suficiente y
debemos ampliarla con otras mediciones antropomé-
tricas (medicion de los pliegues y del perimetro bra-
quial). Partiendo de un modelo bicompartimental
(magro/ graso) y en ausencia de edema, la masa no
grasa se evaltia con aceptable fiabilidad a nivel clini-
co mediante la medicion combinada de la circunfe-
rencia del brazo no dominante y el pliegue tricipital,
y la masa grasa con la medicion del pliegue subesca-
pular.

‘Clésicamente se ha limitado el valor del IMC en
nifios en crecimiento por la variabilidad que aporta la
talla en su determinacion y por los resultados obteni-
dos cuando hay afectacién conjunta y similar de la
talla y del peso. Atin asi creemos que su fécil obten-
cidn, su buena correlacion con la curva de desarro-
llo del tejido graso y su independencia del observa-
dor siguen ddndole utilidad en el seguimiento croni-
co de estos pacientes.
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La valoracion bioquimica del estado nutricional
se evalta por multiples pruebas de laboratorio que
determinan la concentracion de nutrientes en sangre.
Dentro de la evaluacion inicial es importante conocer
el estado hematoldgico (hasta un 41% de los 22 nifios
que estudiaron Ronholt y Dorup tenfan microcitosis)
y la situacién metabélica del hierro, dado el riesgo
de crisis hipoxémicas en las cardiopatias ciandticas.
Posteriormente la mayor utilidad viene dada por la eva-
luacion de la sintesis proteica, ya que su deplecion no
sélo repercute en la masa magra, sino también en la
produccién de protefnas implicadas en la inmunidad
(inmunoglobulinas, complemento, enzimas, etc. ).

En la fase de hipermetabolismo la respuesta hepé-
tica produce incremento de la sintesis de reactantes
de fase aguda y disminuye la de sustancias no esen-
ciales como la albiimina (vida media de 15 a 20 dias)
y otras protefnas transportadoras de diferente vida
media: transferrina (8-9 dfas), prealbiimina (2 -3 dfas),
proteina transportadora del retinol (10-12 horas), fibro-
nectina (4-24 horas), etc.

La inexactitud de las mediciones antropométri-
cas ha estimulado la bisqueda de un método sensible,
exacto, reproducible, no invasivo, econémico y facil
de usar en la préctica clinica. Lamentablemente este
método no existe. En general y a nivel practico la valo-
racién de la composicion corporal queda limitada en
la actualidad en la mayorfa de los hospitales a deter-
minar el contenido magro, graso y la cantidad de agua
corporal total por antropometrfa, impedanciometria,
y DEXA (absorciometrfa de rayos X de energia dual)
que, ademds de cuantificar la masa magra y grasa,
evalda la masa dsea.

TRATAMIENTO NUTRICIONAL

El tratamiento nutricional ideal es la correccion
total y precoz del defecto cardiaco. Desde que en el
afio 1972 Fomon y Ziegler postularon que el aporte
nutricional en los nifios con cardiopatia congénita debe
ser realizado a expensas de calorfas, sin exceder los
liquidos y los solutos, esta idea sigue siendo la base
del tratamiento nutricional.

La necesidad de aportar més calorfas sin alterar
el equilibrio metabdlico y sin incrementar el volu-
men obligan en primer término a buscar estrategias
que minimicen la anorexia (Tabla II). El aumento de
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TABLA II. Estrategia nutricional.

1. Promocionar la lactancia materna.
2. Favorecer estrategias que minimicen la anorexia:
- Tomas més pequefias y frecuentes
- Investigar y tratar la existencia de reflujo gastroesofdgico
- Limitar los efectos secundarios de la medicacién diurética y de la digoxina

3. Elaporte liquido total per os no debe exceder un mdximo de 165 ml/ kg/ dfa.

4. El aumento del aporte nutricional a expensas de calorfas se debe procurar alcanzar con incremento de la
concentracién de la férmula hasta un 16% y posteriormente en forma de carbohidratos, con una
fortificacién médxima de 10% y un limite caldrico de 165 kcal/ kg/ dfa.

5. Lafortificacion con grasas se debe limitar al 5-6% con aporte en forma de MCT limitado a 2 g/100 ml de
férmula, manteniendo un aporte de dcidos grasos esenciales del 4%.

6. Si el nifio sufre una desnutricion grave y/ o existen datos de enteropatia pierde proteinas se debe pautar la
férmula ldctea a base de una férmula semielemental.

7. Elaporte de Na* se debe limitar a 2,2-3 mEq/kg/ dia.

8. Investigar y combatir déficits especificos (hierro, vitaminas liposolubles, zinc). En cardiopatfas ciandticas
las cifras de hemoglobina menores de 15 g/ dl incrementan el riesgo de crisis hipoxemicas y de accidentes
cerebro-vasculares por lo que deben ser tratadas con hierro por via oral.

9. Conocer las indicaciones de las estrategias nutricionales agresivas: NEDC, gastrostomfa, n. parenteral.

10. Realizar controles rutinarios de osmolaridad urinaria para mantenerla entre 300-400 mOs/L.

la concentracién de la formula al 16% incrementa el
aporte de 68 a 82 kcal/ 100 ml. Cualquier aumento
posterior sobre todo en nifios menores de 6 meses
de edad y en pretérminos debe ser planteado a expen-
sas de médulos nutricionales de carbohidratos y gra-
sas (Tabla III), no excediendo el aporte proteico el
10% del aporte caldrico total. Estas modificacio-
nes deben hacerse de forma lenta y progresiva con
incrementos diarios de carbohidratos y grasa hasta
intentar alcanzar el aporte previsto. Los limites debe-
mos establecerlos en un 10% para los azticares y un
5-6% para las grasas, que si se aportan en forma de
MCT no deben alterar la proporcién de acidos gra-
sos esenciales (LCT) que serd del 4%. La reciente
disponibilidad en el mercado nacional de una dieta
polimérica para nifios con un peso inferior a 8 kg
(Infatrini®), que aporta 1 kcal/ ml, es una alternati-
va que facilita el manejo nutricional de estos pacien-
tes.

Fracasos a la hora de conseguir una adecuada tole-
rancia nos obligarfan a aumentar antes el volumen que

la concentracidn, estableciendo el limite en 150-165
ml/ kg/ dia. No parece razonable intentar alcanzar
aportes con densidad calérica mayor de 1,2 kcal/ ml,
ya que la aparicion de diarrea obligarfa a retrasar los
aumentos e incluso a disminuir dichos aportes. En
el probable caso de que el aporte no se logre por via
oral, Schwarz y cols. demostraron que la mejor for-
ma de alcanzar aportes mayores de 140 kcal/ kg/ dfa
era mediante alimentacion por sonda nasogdstrica con-
tinua (NEDC), frente a estrategias mds fisioldgicas:
completar por sonda tras la ingesta, alimentacién por
sonda en forma de bolos o continua sélo por la noche.

Si pese a aportar una cantidad de calorfas mayor
de 160 keal/ kg/ dia el paciente no responde con ganan-
cia ponderal, deberfamos investigar causas no rela-
cionadas con su cardiopatfa: un trastorno gastrointes-
tinal (reflujo gastroesofagico, enteropatia), un descen-
so sérico de Natsecundario a pérdida urinaria exce-
siva y/o un trastorno de origen prenatal.
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TABLA III. Médulos nutricionales para fortificar la formula.

H. de carbono Lipidos H. de carbono y lipidos
Fantomalt Liquigen (MCT) Duocal

3.80 keal/g 4.50 keal/ml 4.92 keal/g (35% MCT en 22.3%)
Maxijul MCT oil Duocal MCT

3.80 keal/g 8.55 keal/ml 4.97 keal/g (83% MCT en 23.2%)
Polycose MCT Wander Duocal liquido

3.80 keal/g 5.10 keal/g 1.58 keal/ml (30% MCT en 7.1%)
Resource Dextrino Maltose Resource MCT PDF-1

3.80 keal/g 7.84 keal/ml 5.30 keal/g (54% LCT)

Vitajoule Supracal PDE-2

3.80 kcal/g 4.50 kcal/ml (LCT) 4 keal/g (11% LCT)
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