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“don 't just listen, but hear”

Resumen

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones estructurales congénitas graves mas
frecuentes. Aunque la mayoria de éstas son diagnosticadas en periodo fetal, debido a la
mejora del diagndstico prenatal, pueden escaparse a la deteccion cardiopatias hereditarias
que se expresan de forma tardia o las que son adquiridas en la infancia. La historia clinica
es una herramienta de oro para la sospecha y orientaciéon de una patologia cardiaca defi-
nida. El electrocardiograma y el ecocardiograma son pruebas muy eficaces que ayudan a
completar el diagndstico ante la sospecha de una cardiopatia. El soplo inocente es un signo
muy frecuente en nifios sanos (>2 afios) que debemos diferenciar de un soplo de caracte-
risticas organicas: alta intensidad, holosistélico, diastélico o continuo, click sistélico asocia-
do. Los pacientes con sospecha de soplo organico o soplo (fundamentalmente < 3 meses),
sospecha de cardiopatia o arritmias significativas, antecedentes familiares de riesgo deben
ser remitidos para valoracion por cardiologia pediatrica. Se debe realizar un cribado pre-
deportivo para detectar enfermedades cardiovasculares potencialmente letales en nifios y
adolescentes deportistas para evitar la muerte subita con el deporte.

Palabras clave: Soplo; Cardiopatia congénita; Deporte; Muerte subita.

Abstract

Congenital heart diseases are the most common severe congenital structural malforma-
tions. Although most congenital heart diseases (CHD) are diagnosed during the fetal period
due to improved prenatal diagnosis, hereditary heart diseases that manifest late or those
acquired during childhood may escape detection. The medical history is a crucial tool for the
suspicion and approach to a specific cardiac pathology. The electrocardiogram (ECG) and
echocardiogram are highly effective tests that help complete the diagnosis when a heart
disease is suspected. An innocent murmur is a very common sign in healthy children (over
2 years old) that we must differentiate from an organic murmur: high intensity, holosystolic,
diastolic or continuous, associated systolic click. Patients with a suspected organic mur-
mur (especially under 3 months of age), significant heart disease or arrhythmias, and family
history of risk should be referred for evaluation to Pediatric Cardiology. Pre-participation
cardiovascular screening, including medical history and ECG, should be performed to de-
tect potentially life-threatening cardiovascular diseases in child and adolescent athletes to
detect conditions at risk of sudden death during exercise.

Key words: Murmur; Congenital cardiopathy; Sports; Sudden death.
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Epidemiologia

La mayoria de las enfermedades cardiacas que se manifiestan durante la infancia son cardio-
patias congénitas (CC), que pueden tener alteraciones genéticas y ser hereditarias. Una parte
importante de los nifios con problemas cardiacos estructurales son diagnosticados en periodo
fetal a través del cribaje ecografico de obstetras y cardidlogos infantiles. No debemos olvidar que
hay cardiopatias hereditarias que tienen expresién tardia en la adolescencia/juventud y que si no
las sospechamos pueden pasar desapercibidas. Ademas hay un grupo de cardiopatias adquiridas
que pueden manifestarse a lo largo de la edad infantil sin estar presentes al nacimiento.

La incidencia de las CC se estima de 3-8/1000 RN vivos con importantes variaciones en la litera-
tura™, siendo dentro de las malformaciones estructurales congénitas graves la mas frecuente.
En los ultimos afios la incidencia de CC graves ha disminuido, debido a la mejora y precision del
diagndstico prenatal y secundariamente el aumento de interrupciones legales del embarazo. Por
el contrario, hay un aumento en el diagndstico de cardiopatias leves en relacién a la mejora de
técnicas diagndsticas y al uso extendido de la ecocardiografia.

Las CC se producen como resultado de alteraciones en el desarrollo embrionario del corazén,
sobre todo entre la 37 y 10* semanas de gestacion. En su etiopatogenia, la mayor parte (80-
85 %) se debe a una herencia poligénica multifactorial en la que concurren factores genéticos y
ambientales; se pueden detectar anomalias cromosémicas (incluida microdeleccion 22q11) has-
ta en un 25 % de las CC. Muchos de estos casos seran sindromes malformativos con afectacion
cardiaca: Noonan, Holt-Oram, Marfan, Ellis van Creveld, Williams-Beuren, Alagille... pero también
hay cardiopatias genéticas aisladas, como la miocardiopatia hipertréfica, la miocardiopatia di-
latada familiar o el QT largo. Un pequefio porcentaje (2-3 %) pueden ser causadas por factores
ambientales (enfermedades maternas o teratégenos).

Es dificil determinar con seguridad la relaciéon causa-efecto entre los factores ambientales y las
malformaciones. En el momento actual hay evidencia o sospecha importante respecto a la aso-
ciaciéon causal de algunos factores ambientales, entre los que se encuentran: 1) Enfermedades
maternas, como la diabetes, el lupus eritematoso o la fenilcetonuria; 2) Agentes fisicos, como las
radiaciones y la hipoxia, o quimicos, como el litio o los disolventes, colorantes y lacas para el ca-
bello; 3) FArmacos o drogas, como el acido retinoico, la talidomida, las hidantoinas, trimetadiona,
hormonas sexuales, anfetaminas, alcohol, antiinflamatorios no esteroideos, sustancias ricas en
flavonoides; 4) Agentes infecciosos, como la rubeola y probablemente otros virus.

Evaluacion clinica del paciente pediatrico con
sospecha de cardiopatia

A pesar del importante desarrollo tecnolégico en el diagnostico de cardiopatias congénitas, una
buena anamnesis y una exploracion fisica (complementada con un electrocardiograma y/o una
radiografia de térax) permite hacer una valoracién clinica y una orientacion hacia una patologia
cardiaca definida, que se confirma mediante un ecocardiograma o tras una valoracién por car-
diologia pediatrica.

Historia clinica

En primer lugar se debe realizar en un ambiente que favorezca una buena relacién de empatia
con el nifio y los padres. En el nifio pequefio, la informacion se obtiene de los padres, mientras
que en un nifio mayor el interrogatorio debe dirigirse preferentemente a éste.

En la anamnesis deben registrarse los siguientes puntos:

— Antecedentes familiares: hay que preguntar sobre antecedentes de cardiopatias congéni-
tas, miocardiopatias, sindromes neuromusculares o malformativos hereditarios, arritmias,
muertes subitas, dislipemias, hipertensién, hiperinsulinemia.

— Antecedentes personales: medicaciones, enfermedades asociadas, crecimiento y desarro-
llo ponderal, intervenciones previas, y en caso de neonatos/lactantes la posible exposicion
materna a teratégenos o enfermedades maternas durante el embarazo.
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La polipnea es un
sintoma que suele
acompanar a las
cardiopatias

El dolor toracico en
ninos raramente se
debe a cardiopatia

— Anamnesis actual: Se realizaran las preguntas clasicas: ;Qué le ocurre? ;Desde cuando?...
El tiempo transcurrido desde el nacimiento hasta que aparecen los signos y sintomas orientan
hacia el tipo de cardiopatia. Las cardiopatias congénitas complejas (transposicién de grandes
arterias, hipoplasia cavidades izquierdas, drenaje venoso pulmonar anémalo obstructivo o las
cardiopatias ductus dependientes) suelen presentarse en la primera semana de vida.

En el neonato y lactante con cardiopatia, los signos y sintomas se relacionan con dos situaciones
especificas: insuficiencia cardiaca (IC) o situacién de cianosis/hipoxemia. Por todo ello, se pregun-
ta si la respiracion es normal o no, si presenta dificultades con la alimentacion (principal ejercicio
del niflo pequefio): tomas largas, con paradas frecuentes por cansancio, sudoracién profusa o
polipnea durante la misma; la presencia de taquipnea, rechazo o dificultades con la alimentacién
y/o la escasa ganancia ponderal pueden ser sugestivos de ICC. También se debe indagar la pre-
sencia o no de cianosis, teniendo en cuenta que la acrocianosis suele ser normal en neonatos.
En un lactante con cardiopatia ciandtica (la mas frecuente, tetralogia de Fallot) se debe indagar la
presencia de crisis hipoxémicas.

En nifios escolares o adolescentes, la historia debe recoger si se fatiga con el esfuerzo mas que
sus companieros, sincopes previos (situacién brusca de pérdida de consciencia) y en qué situa-
cién se han producido. Es muy importante diferenciar los sincopes vasovagales, que es el mas
frecuente en pediatria y suele ir precedido de prédromos: palidez, sudoracién, inestabilidad... de
un sincope de origen cardiogénico (un dato de alarma es un sincope con el ejercicio). También
preguntar otros sintomas como palpitaciones (investigar sobre su duracién, periodicidad, forma
de terminacion, sintomas acompafiantes) o dolor toracico (motivo frecuente de consulta, y de
causa cardiaca en <5 % de los casos; es importante interrogar por su localizacién, duracién, su
relaciéon con el esfuerzo...).

Exploracion fisica

La exploracién en un paciente con sospecha de cardiopatia debe seguir las lineas clasicas: deter-
minacién de signos vitales, inspeccion, palpacién y auscultacién. Una secuencia estandarizada
evita dejar sin explorar algln aspecto relevante para definir la naturaleza de la cardiopatia. La po-
sicién supina es la preferida para examinar un paciente, aunque dependiendo de la colaboracion
del nifio, a veces se debe comenzar por la auscultacién/ inspeccion en brazos de la madre/ padre.

Determinacion de signos vitales

La determinacién de la frecuencia cardiaca (FC), frecuencia respiratoria (FR) y presion arterial sis-
témica (PA) son fundamentales. La frecuencia cardiaca y respiratoria varia segin edad del nifio®
(Tabla I):

Tabla I. Valores de referencia de frecuencia cardiaca (FC) y de
frecuencia respiratoria (FR) en las distintas edades pediatricas

EDAD ‘ FR ‘ FC

Recién nacido-3 meses 30-60 100-160
3 meses- 2 afos 24-40 90-150
Preescolar 22-34 80-140
Escolar 18-30 70-120
Adolescente 12-16 60-100

Fuente: Elaboracidn propia.
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La PA se debe determinar en ambas extremidades superiores y al menos en una extremi-
dad inferior, y se debe seleccionar el manguito adecuado a la anchura del brazo del paciente.
El nifio debe permanecer relajado en decubito supino o sentado. Existen tablas® para comparar
las cifras de PA normal en el nifio seglin su percentil de edad, estatura y sexo, definiéndose como
normal una P< P90.

Inspeccion

Observar el estado general con el nifio en decubito supino y sin ropa, descartar la presencia de
rasgos dismorficos caracteristicos de determinados sindromes asociados a cardiopatias congéni-
tas (Down, Edwards, Williams, Noonan, Klinefelter, sindrome de CATCH-22, Marfan, Holt-Oram...).
También se valora la respiracion, si es normal o no (taquipnea, aleteo nasal, tiraje, disnea). Exa-
minamos la pared toracica para descartar la presencia de anomalias de la pared tordcica (pectus
excavatum, pectus carinatum) o abombamiento del hemitérax izquierdo (en nifios con cardiome-
galia con importante cortocircuito izquierda-derecha). El latido carotideo puede objetivarse en el
cuello en casos de insuficiencia adrtica significativa. Las venas del cuello pueden estar dilatadas
en casos de IC derecha.

La coloracion de piel y mucosas puede presentar cianosis, que aparece cuando la cantidad de
hemoglobina reducida en sangre supera los 5 g, y es dificil detectarla clinicamente salvo que la
saturacion de O,< 85 %. La cianosis central se aprecia especialmente en la mucosa bucal y lengua.
En un nifilo mayor la cianosis crénica puede acompafarse de dedos en palillos de tambor y ufias
en vidrio de reloj. Para dilucidar si una cianosis es de origen cardiaco o respiratorio, se dispone
del test de hiperoxia (se administra oxigeno al 100 % durante 10 minutos y se valora la cifra de
PO, o la pulsioximetria). Sila PO,< 300 o0 no mejora la pulsioximetria es muy probable que se trate
de una cardiopatia ciandtica.

Se debe valorar el estado nutricional, registrando el peso y la talla y compararlos con las graficas
segun edad y sexo®.

Palpacidn

En esta parte de la exploracién se debe palpar el cuello, térax, abdomen, pulsos periféricos y
la espalda.

Con la mano extendida se comienza palpando el hemitérax izquierdo, para descartar un corazon
hiperdinamico (propio de las sobrecargas de volumen) o un latido sostenido (sobrecarga de pre-
sién), y se localizara el impulso cardiaco. El punto de maximo impulso cardiaco habitualmente
estd en la interseccion de la linea medioclavicular con el cuarto espacio intercostal izquierdo
(suele ser visible en nifios de 3 a 10 afios). En caso de dextrocardia, se observa en el lado derecho.
Si existe dilatacién del VI, se localiza méas medial e inferior.

El frémito o thrill es una vibracién palpable, detectada con el tacto, que puede acompafiar a
muchos soplos significativos. Son siempre patoldgicos. Los frémitos de la base (estenosis adrtica
o pulmonar) se palpan mejor con el nifio inclinado hacia delante, mientras que los de las CIV se
palpan en mesocardio, irradiados hacia la derecha.

En el abdomen se debe palpar el higado y el bazo, asi como detectar la posible presencia de
liquido libre peritoneal.

La palpacion de los pulsos radiales y femorales es de gran importancia, pues con esta sencilla ma-
niobra es posible diagnosticar una coartacion de aorta si se encuentra ausencia o disminucion de
pulsos femorales respecto a los de extremidades superiores. En nifios pequefios se palparan mas
facilmente los pulsos axilares y femorales, mientras que en mayores se pueden palpar los pedios
radiales. Se debe valorar la calidad y regularidad de los pulsos. Unos pulsos amplios se relacionan
con insuficiencia adrtica o fistula arteriovenosa, unos pulsos débiles revelan obstrucciones al TSVI
o situaciones de bajo gasto cardiaco, unos pulsos irregulares indican arritmias. Sin embargo, los
cambios de frecuencia del pulso con la respiracién son normales.

Ademas es necesario examinar y palpar la espalda, las escoliosis son frecuentes en nifios y ado-
lescentes, sobre todo si han tenido una toracotomia previa.
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Auscultacion

Es una parte esencial de la exploracién cardiaca, y debe realizarse con un fonendoscopio de ca-
lidad. Por lo general los sonidos de baja frecuencia se escuchan mejor con la campana mientras
que los de alta frecuencia se auscultan mejor con el diafragma.

En primer lugar, identificaremos la FCy el ritmo. La FC en el nifio esta sujeta a grandes variaciones
segun la edad. Las cifras normales de adulto se alcanzan sobre los 15-16 afios. Las alteraciones
del ritmo podemos encontrarlas en la IC, con un ritmo de galope, y en las arritmias (bradicardias
y taquicardias). La arritmia sinusal respiratoria es un hallazgo fisioldgico en nifios, en los que du-
rante la inspiracion aumenta la FC, por aumento de precarga, y disminuye durante la espiracion.

El andlisis de los tonos cardiacos debe realizarse desde los cuatro focos clasicos:

— Foco adrtico: borde esternal derecho en 2° espacio intercostal.

— Foco pulmonar: borde esternal izquierdo en 2° espacio intercostal.

— Foco tricuspideo: borde esternal izquierdo en 5° espacio intercostal.

— Foco mitral o apical: linea medioclavicular izquierda en 5° espacio intercostal.

« El primer ruido (R1) representa el inicio de la sistole ventricular. Coincide con el cierre de
las valvulas auriculoventriculares (AV): mitral y tricispide. Su intensidad aumenta cuando
se prolonga el paso de sangre de la auricula a los ventriculos, como en las estenosis de
valvulas AV.

+  El segundo ruido (2R) aparece al inicio de la diastole ventricular y se debe al cierre de las
valvulas sigmoideas (aorta y pulmonar). Normalmente esta desdoblado con un primer com-
ponente adértico y un segundo componente pulmonar, y es fisiolégico en nifios el desdo-
blamiento no fijo. No obstante, un desdoblamiento fijo debe derivarse a cardiologia para
descartar cardiopatias (sobrecarga volumen del VD, hipertensién pulmonar...).

En un nifio con ritmo normal, el primer y segundo ruido son distinguibles por el intervalo de
tiempo mas corto entre R1y R2.

Otros ruidos detectables en la auscultacion son:

+  Eltercer ruido (3R) se produce al comienzo de la didstole, detras del 2R, y es de baja frecuen-
cia. Puede escucharse en apex, en nifios sanos, atletas y en estados circulatorios hipercinéti-
cos. Se cree que se origina en las vibraciones de la pared ventricular que produce el llenado
ventricular rapido.

*  El cuarto ruido (4R) se produce al final de la didstole, es de baja frecuencia y siempre es pa-
tolégico, y se asocia a disfuncién diastdlica ventricular.

Chasquidos o click: Un click sistélico de eyeccion es un sonido sistélico precoz de alta frecuencia
y minima duracion tras el 1R (se escucha en estenosis leve-moderada de valvulas sigmoideas,
hipertension pulmonar). Un chasquido diastélico de apertura se produce después del 2R, antes
de comenzar el llenado ventricular en las estenosis AV.

Los soplos cardiacos son ruidos audibles por turbulencias en el flujo sanguineo a su paso por las
cavidades cardiacas y vasos sanguineos. Deben evaluarse las siguientes caracteristicas:

+ Momento del ciclo cardiaco en el que se producen. Se clasifican en sistélico, diastélico o con-
tinuo. En nifios asintomaticos, es muy frecuente encontrar soplos sistélicos de bajo grado
(<3) sistdlicos, que son de caracter funcional. Un soplo diastélico implica siempre patologia.

«  Duracion: Dependiendo de la parte del ciclo cardiaco se clasifican en protosistélico, meso-
sistolico o telesistélico (segun ocupe la primera, segunda o tercera parte de la sistole respec-
tivamente). Cuando el soplo ocupa toda la sistole se denomina holosistélico, e igual para la
diastole. Cuando el soplo ocupa todo el ciclo cardiaco se habla de soplo continuo.

+  Morfologia o forma en la que un soplo pasa de la intensidad minima a la méaxima o viceversa.
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— Eyectivo: tipico de las estenosis de valvulas sigmoideas, audible en la base. Empieza des-
pués del 1R, su morfologia es romboidal o “in crescendo-decrescendo”, el sonido es cre-
ciente hasta alcanzar su intensidad maxima y después decrece progresivamente hasta
desaparecer.

— De regurgitacion: asociado a comunicacion interventricular, insuficiencia mitral o tricus-
pidea. Comienzan con el 1R, son pansistélicos y de alta frecuencia. La insuficiencia aérti-
ca tiene un soplo in decrescendo tipico.

+ Intensidad: Los soplos se clasifican segun la clasificacion de Levine® en grados de 1 a 6.
(Tabla I1).

Tabla II. Clasificacion de los soplos de acuerdo a su intensidad
(escala de Levine)

Grado | Apenas perceptible

Grado Il Suave, audible en todas las posiciones
Grado lll Intensidad moderada

Grado IV Intensidad moderada. Thrill
Grado V Muy intenso. Thrill palpable
Grado VI Muy intenso, sin estetoscopio. Thrill

Fuente: Adaptada de Etoom Y, Ratnapalam S. Evaluation of Children with Heart Murmur. Clin Pediatr
2014,53:111-117.

+  Localizacién: Se refiere al foco donde es escuchado con mayor intensidad.

« lrradiacion: El soplo puede escucharse en diferentes areas, irradiandose a otros focos segun
la direccion del flujo de la sangre. Asi, los fendmenos adrticos se irradian hacia la fosa su-
praclavicular y los vasos del cuello, los pulmonares a la espalda y axilas, los tricuspideos al
area subxifoidea y borde esternal derecho bajo y los mitrales hacia la axila izquierda. El soplo
funcional no se suele irradiar.

«  Calidad: rudo, vibratorio, piante, en maquinaria...

«  Efecto de la respiracion: Los soplos originados en el lado derecho del corazén se modifican
con la respiracion, aumentando con la inspiracion.

En lineas generales se consideran patolégicos los soplos con cualquiera de estas caracteristicas:
alta intensidad (>3/6); holosistélico; diastdlico; si se acompafan de click sistélico o chasquido de
apertura; continuo (excepto el murmullo venoso).

Los soplos inocentes son producidos por el paso de la sangre sobre un sistema cardiovascular
normal. Aparte de inocentes, también son referidos como funcionales o benignos. Son muy fre-
cuentes y pueden escucharse hasta en el 80 % de nifios sanos en algin momento de la infancia,
predominantemente en etapa preescolar. Se atribuye a varias causas su origen: estrechez de
los tractos de salida ventriculares en los nifios respecto a los adultos, mayor proximidad de las
estructuras cardiacas a la pared tordcica, aumento del gasto cardiaco, vibraciones exageradas en
la contraccién ventricular.
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Sus caracteristicas son las siguientes:

+  Corta duracion.

+  Nunca diastolicos.

+ Bajaintensidad (<3/6), y por tanto, no presentan thrill.

+  Se acompafian de ruidos cardiacos normales.

+  Selocalizan en un area bien definida y se irradian poco o nada.

«  Cambian su intensidad con la posicidn del paciente (tipicamente disminuyen de decubito a
sentado o de pie, maniobra muy util).

+  Se acentlan en estados hiperdinamicos (fiebre, anemia...).

+ No se acompafian de sintomas de enfermedad cardiovascular.

Algunos de los soplos inocentes mas frecuentes®” presente en nifios son:

El soplo vibratorio de Still, es el soplo inocente mas frecuente en los nifios. Tipico de la edad 2-6
afios, es un soplo mesosistélico de tonalidad musical o vibratoria, de baja intensidad y frecuen-
cia que suele escucharse en la zona media del borde esternal izquierdo y se escucha mejor en
decubito supino.

El soplo sistélico pulmonar de Fogel, es frecuente en nifios entre 8 y 14 afios. Se ausculta un so-
plo protosistdlico de baja intensidad en foco pulmonar, en posiciéon decubito supino. Se escucha
mejor en pacientes con pectus y si se mantiene el aire al final de la inspiracién.

Soplo de estenosis de ramas pulmonares: Es un soplo eyectivo, de baja intensidad y frecuencia
media-alta que se irradia a ambos hemitérax, axila y espalda. Es frecuente en los menores de 6
meses por turbulencias producidas por el tamafio relativamente pequefio o angulaciones en las
ramas pulmonares.

Soplo sistélico supraclavicular o braquiocefalico: Es un soplo eyectivo proto-mesosistdlico,
romboidal localizado en fosa supraclavicular e irradia al cuello. Varia con la hiperextensién de los
brazos hacia la espalda.

Murmullo venoso: Soplo continuo en nifios entre 3y 10 afios, audible en la parte anterior e infe-
rior del cuello (por delante del musculo esternocleidomastoideo). Disminuye con la compresién
suave de las venas del cuello o al girar la cabeza del nifio al lado en el que estamos auscultando
el soplo. Se cree que se origina por turbulencias en la confluencia de la vena yugular interna y
subclavia con la vena cava superior.

Conocer las caracteristicas de estos soplos inocentes, en un paciente sano y asintomatico, per-
mite seleccionar mejor los candidatos a estudios adicionales y evitar preocupaciones familiares
innecesarias.

Aligual que el corazon, debe realizarse una exploraciéon completa de otros érganos:
*  Pulmonar: evaluar la ventilacion.

+ Higado: palpar su tamafio y auscultarlo para descartar fistulas arteriovenosas sistémicas (so-
plo continuo).

+  Bazo: esplenomegalia en endocarditis infecciosa.

+  Sistema nervioso y cabeza: La auscultacién de un soplo continuo en la cabeza de un lactante
es sugestiva de una fistula arteriovenosa (malformacién de la vena de Galeno), se debe reali-
zar una exploracién neurologica cuidadosa (sobre todo en nifios con cardiopatias cianoticas).

Tras la valoracion clinica del paciente, se debe valorar la necesidad de solicitar una radiografia
de térax y/o un electrocardiograma al paciente, y seleccionar aquellos pacientes que deben
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remitirse a la consulta de cardiologia: nifios con sospecha clinica de IC, arritmias cardiacas signi-
ficativas, soplos patolégicos, soplos en < 2 afios (segiin recomendaciones SECPCC®); sobre todo
en < 3 meses® (mucho mayor precision diagndstica).

Ademas del estudio de pacientes con sospecha de patologia o con antecedentes familiares de
riesgo, esta justificado realizar un cribado predeportivo para detectar enfermedades cardiovas-
culares potencialmente letales en nifios y adolescentes deportistas, teniendo como objetivo fun-
damental evitar la muerte subita con el deporte.

Estrategias de prevencion de muerte subita
infantil de origen cardiaco

Hay un alto interés en la comunidad médica en detectar y prevenir las causas de muerte subi-
ta de origen cardiaco. En Espafia se cre6 un comité de expertos involucrados en la detecciéon
de estos casos creando un Libro Blanco (libro guia) de la muerte infantil, en el que participan
pediatras, cardidlogos y forenses. En la Ultima edicién (2013)"% diferencian claramente cuatro
entidades: muerte fetal tardia (“muerte fetal acaecida a las 28 semanas de gestacién o después,
antes de la expulsién completa o extracciéon del cuerpo de la madre del producto de la concep-
cion, cualquiera que haya sido la duracién de la gestacion”); muerte subita del lactante (“muerte
subita de un nifio de menos de un afio, que ocurre aparentemente durante el suefio y que per-
manece sin explicacién tras una minuciosa investigacién postmortem”); muerte subita infantil y
episodio aparentemente letal (“episodio brusco y alarmante para el observador consistente en
alguna combinacién de apnea, cambios de coloracién, cambios marcados en el tono muscular,
atragantamiento o nauseas”). La incidencia de muerte subita es muy baja en la poblacién general
de nifios de 1 a 4 afios, y es verdaderamente excepcional en nifios de 5 a 9 afios, no obstante su
primera causa fuera del periodo de lactante es cardiovascular (Tabla IlI).

Tabla lll. Etiologia de muerte cardiovascular en pediatria

Cardiopatias congénitas

— Anomalias de las arterias coronarias

— Patologia adrtica

— Postoperados de CC: Fallot, cirugia univentricular, TGA, Mustard, Senning, lesiones obstructivas
del corazén izquierdo...

— Ebstein

— Eisenmenger

Tumores cardiacos
Conectivopatias (Marfan, Loeys-Dietz)

Corazon estructuralmente normal:

— Canalopatias: QT largo, QT corto, Brugada, Taquicardia ventricular catecolaminérgica polimérfica
— Sindrome de Wolf Parkinson White
— Bloqueo auriculoventricular completo

Miocarditis

Miocardiopatias (hipertréfica, dilatada, arritmogénica)

Sindrome Kawasaki
Conmotio cordis
Muerte subita cardiaca en el atleta joven

Sindrome muerte subita del lactante de causa cardiaca

Fuente: Adaptada de Libro Blanco de la Muerte Subita Infantil. 3° edicion. Capitulo 4.1 Patologia cardiaca.
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Entendemos por muerte subita cardiaca (MSC): muerte natural inesperada por una causa cardia-
ca (conocida o no) durante la hora siguiente al inicio de los sintomas. EI 90 % entre los 12y los 35
afios de las MS son de origen cardiovascular. El deporte de alto nivel aumenta el riesgo de MSC.

La Sociedad Espafiola de Cardiologia Infantil, la Sociedad de Cardiologia y la Sociedad de Medici-
na del Deporte propusieron actuaciones para prevenir la muerte subita de nifios y adolescentes
deportistas. En junio de 2013, entro en vigor la Ley Organica 3/201359, de proteccién de la salud
del deportista. Antes de la participacion regular y a largo plazo en un ejercicio intenso (entrena-
miento al menos 4 horas semanales), la inmensa mayoria de autores recomiendan incluir un
electrocardiograma (ECG) en la sistematica de la evaluacién predeportiva y realizar dichos reco-
nocimientos con una periodicidad de 2 afios. El disefio de los reconocimientos debe depender de
las caracteristicas de la modalidad deportiva, las condiciones ambientales donde se practique, el
esfuerzo y condiciones fisicas que exija la practica de la modalidad deportiva correspondiente y
las necesidades especificas segln sexo, edad, y de personas con discapacidad.

Actualmente es obligatoria la valoracién cardiolégica para todos los nifios federados®". Esta valo-
racién tiene como objetivo poder detectar a los nifios en riesgo de muerte subita.

Fundamentalmente consiste en:
Historia clinica dirigida

— Investigar signos clinicos de riesgo: Dolor precordial con deporte, aumento de la fatiga-
bilidad, palpitaciones y/o taquicardia excesiva principalmente en reposo, sincopes o presin-
copes con ejercicio o situaciones de stress (no tras desencadenantes tipicos de predominio
vasovagal).

— Valoracién de los antecedentes familiares de riesgo cardiovascular: Muertes subitas fa-
miliares en menores de 40 afios (familiares sanos que murieron inexplicablemente durmien-
do o realizando actividad fisica). Familiares de primer grado diagnosticados de enfermeda-
des adrticas, miocardiopatias o arritmias potencialmente heredables.

— Valorar clinica de insuficiencia cardiaca: Disnea con ejercicio, aumento de la fatigabilidad,
cianosis central.

— Diagnéstico de crisis epilépticas de dificil control terapéutico.

Exploracion clinica dirigida:

— Valorar fenotipos relacionados con patologia cardiaca: Sindromes aérticos (Marfan,
Loeys-Dietz, etc.), sindromes cromosémicos (Down, Turner, Williams, etc.).

— Auscultacién cardiaca: Buscando arritmias y soplos organicos.
— Palpacién de pulsos arteriales.

— Medicién de PA en 4 miembros para detectar hipertensién arterial y/o diferencia ten-
sional entre brazos y piernas.

Realizacion de ECG: El ECG es una herramienta que permite sospechar enfermedades cardiacas
que sabemos estan relacionadas con las muertes subitas que ocurren durante la practica de ejer-
cicio fisico (la mayoria tienen alteraciones en el ECG): miocardiopatia hipertréfica, miocardiopatia
arritmogénica, sindrome de QT largo, sindrome de Brugada, preexcitacion (Sindrome de WPW),
blogueos AV de alto grado. Principalmente son las alteraciones tipicas‘? de estas patologias las
que debemos descartar en el ECG realizado a estos nifios.

Valoracién por cardiélogo: Si en alguno de los apartados anteriores se ha objetivado alguna
anomalia, se debe remitir a valoracién por un cardiélogo pediatra para valoracién y estudio com-
pleto del paciente (ecocardiografia +/- ergometria +/- Holter +/- estudio genético).
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Conclusiones

Actualmente la mayoria de los nifios con cardiopatias estructurales graves tienen diagnostico
prenatal o en el primer afio de vida por deteccion de soplo de caracteristicas organicas o clinica
de origen cardiolégico. Para otras cardiopatias que pasan desapercibidas y tienen presentacion
potencialmente grave, como muerte subita, la historia clinica y el ECG son los elementos funda-
mentales al alcance del pediatra general.
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PREGUNTAS TIPO TEST

1. NO se consideran caracteristicas tipicas de un soplo inocente (sefale la respuesta

INCORRECTA):

a) Son de corta duracién.

b) Pueden ser sistélicos, diastdlicos o continuos.

c) Son de baja intensidad (<3/6), por tanto, no presentan thrill.

d) Selocalizan en un area bien definida y se irradian poco o nada.
e) No se acompafian de sintomas de enfermedad cardiovascular.

2. En lineas generales se consideran patolégicos los soplos con cualquiera de estas ca-
racteristicas, (sefale la respuesta INCORRECTA):

a)
b)
<)
d)
e)

Alta intensidad (>3/6).

Holosistdlicos.

Diastdlicos.

Si se acompafia de clinica sugestiva de insuficiencia cardiaca.
Edad >2 afios.

3. Respecto a la valoracion predeportiva de un nifio, sefiale la respuesta CORRECTA:

a)
b)
<)

d)

e)

Se debe hacer una buena anamnesis, descartando clinica cardiovascular o anteceden-
tes familiares o personales de riesgo.

Un electrocardiograma normal descarta 100 % una cardiopatia.
Esta valoracién debe siempre realizarse por un cardiélogo en todos los pacientes.

Una valoracion predeportiva apta en un nifio no precisa repetirse a lo largo de la infan-
cia o adolescencia.

No se recomienda la valoracion cardioldgica predeportiva en nifios federados.

4. Seiale la respuesta CORRECTA:

a)

b)
<)

d)
e)

Una ecocardiografia normal descarta todas las causas de muerte subita de origen
cardiaco.

En los nifios las pruebas de esfuerzo no son necesarias.

Antecedentes familiares de muerte subita son muy importantes a indagar en la histo-
ria clinica, pues muchas miocardiopatias o arritmias malignas son hereditarias.

Un soplo en un nifio siempre es benigno.

Un soplo en un nifio siempre es un dato de alarma.

5. Seiale la situacion que NO consideraria patoldgica:

a)
b)
<)

d)
e)

Soplo de corta duracioén, sistélico, de baja intensidad, cambiante con la posicién y que
aumenta con la fiebre.

Pulsos mucho mas débiles en arteria femoral que en braquial con tensién arterial en
piernas inferior que en brazos (diferencia mayor de 20 mmHg).

Sincopes con ejercicio.

Ecocardiografia con gran hipertrofia miocardica.

Soplo en lactante < 3 meses con dificultades en alimentacion, taquipnea y escasa ga-
nancia ponderal.

Respuestas en la pagina 113
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