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1. ASPECTOS GENERALES
1.1.Metodologia

1.1.1.

Profesionales
dela salud

Clasificacion
de la enfermedad

Categoria de GPC
Usuarios potenciales

Tipo de organizacion
desarrolladora

Poblacién blanco

Fuente de
financiamiento /
Patrocinador

Intervenciones
y actividades
consideradas

Impacto esperado en
salud

Metodologia®

Blsqueda sistematica
de la informacion

Método
de validacion

Conflicto de interés

Actualizacién

Clasificacion

GO MAESTRO: GPC-SS-482-18

Cardidlogo Intervencionista en Cardiopatias Congénitas, Cardiélogo Intervencionista Pediatra, Pediatra, Cardi6logo Pediatra

CIE-10: Q21.0 Defecto del Tabique Ventricular.
CIE-10: Q21.1 Defecto del Tabique Auricular, Agujero oval(abierto o persistente), Ostium secundum (abierto o persistente),
Defecto del Seno (coronario, venoso).

segundo y tercer nivel de atencion
Cardidlogo Intervencionista en Cardiopatias Congénitas, Carditlogo Intervencionista Pediatra, Pediatra, Cardi6logo Pediatra

Secretaria de Salud, Gobierno Federal

Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI, IMSS
Instituto Nacional de Cardiologfa Ignacio Chavez
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE
Hospital Angeles clinica Londres

Nifios y nifias de 0 a 18afios

Secretaria de Salud, Gobierno Federal

Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI, IMSS

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Hospital Angeles clinica Londres

Entrevista, prevencion prenatal (ecocardiograma fetal), historia clinica completa, estudios de laboratorio y gabinete.
evaluacion global, diagndstico (serie radioldgica, ecocardiograma), y tratamiento temprano de la enfermedad

. Mejoria en la calidad de vida de los pacientes menores de 18 afios que tiene estas patologias
. Prevencion, diagnéstico temprano, abordaje y tratamiento de las secuelas a largo plazo de la CIA y la CIV

Delimitacién del enfoque y alcances de la guia

Elaboracién de preguntas clinicas

Blsqueda sistematica de la informacién (Guias de practica clinica, revisiones sistematicas, ensayos clinicos, estudios de
pruebas diagndsticas, estudios observacionales)

Evaluacién de la calidad de la evidencia

Andlisis y extraccion de la informacion

Elaboracién de recomendaciones y seleccion de recomendaciones clave

Procesos de validacion, verificacion y revision

Publicacion en el Catdlogo Maestro

Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia

Protocolo sistematizado de busqueda: Algoritmo de bisqueda reproducible en bases de datos electrdnicas, en centros
elaboradores o compiladores de guias, revisiones sistematicas, ensayos clinicos, estudios de pruebas diagnosticas, estudios
observacionales en sitios Web especializados y blsqueda manual de la literatura.

Fecha de cierre de protocolo de bisqueda: agosto de 2018

Namero de fuentes documentales utilizadas: 15, del periodo al periodo 2011 al 2018. Especificadas por tipo en el anexo de
Bibliografia.

Guias seleccionadas: 2

Revisiones sistematicas: 1

Ensayos clinicos: 6

Estudios observacionales: 5

Otras fuentes seleccionadas: 1

Validacién del protocolo de bisqueda. INER

Validacién de la GPC por pares clinicos. ISSSTE, HRAE Mérida

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés.

Afo de publicacién de la actualizacién: 2018. Esta guia sera actualizada cuando exista evidencia que asi lo determine o de
manera programada, a los 3 a 5 afios posteriores a la publicacion.

! Para mayor informacién sobre los aspectos metodolbgicos empleados en la integracidn de esta guia se puede consultar la siguiente liga:
http://www.cenetec.salud.gob.mx/contenidos/gpc/herramientas_desarrollo_ GPC.html.
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1.2.Actualizacion del afno 2011 al 2019

La presente actualizacién refleja los cambios ocurridos alrededor del mundo y a través del tiempo
respecto al abordaje del padecimiento o de los problemas relacionados con la salud tratados en esta
guia.

De esta manera, las guias pueden ser revisadas sin sufrir cambios, actualizarse parcial o totalmente,
o ser descontinuadas.

A continuacion se describen las actualizaciones mas relevantes:

1. El Titulo de la guia:

e Titulo desactualizado: En la actualizacién de la GPC SS-482-11 Diagnédstico y
tratamiento de los defectos del tabique interauricular en menores de 18
afios en el segundo y tercer nivel de atencién se integré la GPC SS-513-
11Diagndstico, tratamiento y complicaciones de los defectos del tabique
interventricular en menores de 18 anos en el segundo y tercer nivel de
atencion, con la finalidad de tener una guia que incluya ambas patologias cardiacas.

e Titulo actualizado: Diagnéstico y Tratamiento de los Defectos de los tabiques
interauricular e interventricular en menores de 18 aios en segundo y tercer
nivel de atencion

2. Laactualizacion en Evidencias y Recomendaciones se realizé en:
o Diagnéstico

¢ Tratamiento
e Pronéstico
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1.3.Introduccion

La comunicacion interauricular (CIA) se define como la falta de continuidad en el septum
interauricular lo que permite el cortocircuito entre auricula izquierda y auricula derecha; se
consideran CIA pequefas aquellas menores de 4 mm.

De acuerdo a su topologia la CIA se clasificaen :

e CIA tipo fosa oval: comunicacion verdadera ubicada en los confines de la fosa oval

e CIA tipo ostium secundum: comunicacion verdadera producida por una deficiencia o una
perforacion del septum primum, que se encuentra inferior al borde de la fosa oval

e CIA ostium primum: forma parte de los defectos de los cojinetes endocardicos,
encontrandose la deficiencia total del septum primum

e CIA tipo seno venoso superior e inferior: comunicacion real entre una o mas de las venas
pulmonares derechas y la desembocadura de la vena cava superior (seno venoso superior) o
la pared posteroinferior de la auricula sobre la union cavoatrial inferior (seno venoso inferior)

e CIA tipo mixto: defectos que involucran dos o mas zonas del tabique interauricular

e Auricula comun: comunicacién presente cuando el septum primum y secundum estan
ausentes, usualmente comun en sindromes de isomorfismo auricular (heterotaxia)

e Foramen oval permeable: no es una verdadera anomalia del tabique interauricular sino un
espacio potencial entre el septum primum y ostium secundum bien desarrollados. Es normal
en los recién nacidos y disminuye su frecuencia con la edad, encontrandose en un 25-30%
de la poblacién adulta

e Seno coronario destechado: no considerada comunicacion interauricular ya que se trata de
una deficiencia de la pared del seno coronario a la auricula izquierda, no del tabique
interauricular

(VanD, 2011)

El cuadro clinico es variable, de acuerdo al tamafo de la CIA:
e Los defectos pequefios (<5mm) suelen ser asintomaticos hasta la 4ta o 5ta década de la
vida
e Los defectos grandes (>10mm) presentan sintomas en la tercera década de la vida, siendo
los mas frecuentes disnea, fatiga, intolerancia al ejercicio o palpitaciones, asi como arritmias
de tipo taquicardia supraventricular (incluyendo flutter o fibrilacion auricular) o sincope.

A la exploracion fisica se puede encontrar grados variables de taquipnea dependiendo del tamafo
del defecto, precordio hiperdinamico y aumento de volumen paraesternal izquierdo secundario a la
dilatacion del ventriculo derecho. A la auscultacion el dato mas caracteristico es el desdoblamiento
fijo del segundo ruido cardiaco (que corresponde al retraso en el cierre de la valvula pulmonar tanto
en inspiracién como en espiracion).

Se puede auscultar también un soplo sistélico eyectivo de baja intensidad en el foco pulmonar
(secundario al hiperflujo pulmonar).

En la radiografia de térax en los pacientes con defectos que producen repercusién hemodinamica,
se puede observar cardiomegalia con dilatacion de auricula y ventriculo derecho, asi como de la
arteria pulmonar; también se puede observar flujo pulmonar aumentado con vasculatura pulmonar
prominente.

(Martin S, 2014)
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Dependiendo del tamano del defecto, se ha reportado un cierre espontaneo en CIA ostium
secundum en los primeros 5 anos de vida:

e Enel56% de los defectos entre 4 y 5mm
e Enel30% de los defectos entre 6 y 7mm
e Enel 12% de los defectos entre 8 y 10mm
e No se observa cierre espontaneo en los defectos >10mm
Los defectos ostium secundum que no cierran de forma espontanea pueden incrementar su tamafo
con la edad. Las CIA tipo seno venoso y ostium primum usualmente estan asociadas a repercusion
hemodinamica y no presentan cierre espontaneo.
(VanD, 2011)

Por otra parte la comunicacién interventricular (CIV) es la presencia de un orificio en la pared
(septum) que separa el ventriculo izquierdo del ventriculo derecho del corazén. Puede encontrarse
en cualquier parte del mismo, ser Unico o multiple y con tamafio y formas variables.

La CIV puede presentarse en forma aislada, como defecto obligado o asociado a otras cardiopatias
mas complejas como tetralogia de Fallot, doble salida del ventriculo derecho, canal auriculo-
ventricular, atresia tricuspidea, tronco arterioso comun, etc. En esta guia nos referiremos a la
comunicacién interventricular de forma aislada no acompafando a otras cardiopatias como defecto
obligado.

De acuerdo a su topologia se clasifica en:

e Perimembranosa (paramembranosa o conoventricular): son aquellas localizadas en el
septum membranoso, adyacente a la valva septal de la tricUspide y a la valvula adrtica. Se
trata del defecto mas comun y ocurre alrededor de un 80%

e Muscular (trabecular): se encuentran completamente rodeadas por musculo ventricular.
Pueden encontrarse a nivel medio ventricular, apicales, posteriores o anteriores. Se presenta
hastaenun 15a20%

e Infundibular (conal, subpulmonar, subadrtica, supracristal, subarterial, yuxtaarterial o
doblemente relacionada): se localizan por debajo de las valvulas semilunares (adrtica y
pulmonar), en el septum conal o de salida. Representan aproximadamente el 5% de todos
los defectos septales ventriculares

¢ De entrada (canal auriculoventricular o tipo defecto septal auriculoventricular): se localizan
en la entrada del ventriculo, inmediatamente inferior al aparato valvular auriculoventricular.
Forma parte de los defectos de cojinetes endocardicos.

(Silvestry F, 2015)
La prevalencia de la CIV a nivel mundial es de 2.62 por cada 1 000 recién nacidos vivos, siendo la
cardiopatia congénita mas frecuente.
La incidencia reportada en la Ciudad de México y zonas conurbadas es del 11%, ocupando el tercer
lugar, después de la persistencia del conducto arterioso y la comunicacién interauricular.
El defecto septal ventricular, de acuerdo a su clasificacion topolégica se distribuye
epidemiolégicamente de la siguiente forma:

e Perimembranosa 80%

e Muscular 152 20%

e Infundibular 5%



5 defectos de los tabiques interauricular e interventricular

enores de 18 anos en segundo y tercer nivel de atencion

(VanD, 2011)

La mayoria de los defectos ventriculares son de etiologia multifactorial; se ha reportado asociacion
con mutaciones en algunos genes, principalmente TBX5 y GATA4; en diferentes sindromes
(Sindrome de Down, Sindrome Ellis Van Creveld, Sindrome de Holt Oram).

Entre los principales factores ambientales que se han relacionado con los defectos septales
ventriculares se encuentra la exposicion a teratégenos, infecciones maternas y alteraciones
metabdlicas maternas no tratadas, principalmente fenilcetonuria y diabetes mellitus pregestacional.

(Penny D, 2011)

El cuadro clinico depende principalmente del tamano del defecto, de la magnitud del cortocircuito a
través del mismo y de la relacién entre las resistencias vasculares pulmonares y sistémicas.
Es raro que se presenten sintomas en los pacientes recién nacidos, debido al aumento en las
resistencias vasculares pulmonares presente en todos recién nacidos durante la transicion de la
circulacion fetal a la neonatal.
Los sintomas comienzan a presentarse a partir de la semana 4 a 8 de vida extrauterina, cuando
comienza el descenso de las resistencias vasculares pulmonares y el cortocircuito a través del
defecto se hace mayor, de esta manera la sintomatologia esta relacionada con el tamafno del
defecto:
e Los defectos pequefios, cuyo tamafno es menor al 25% del didametro del anillo adértico suelen
ser asintomaticos
e Los defectos de tamano mediano, es decir aquellos cuyo tamano representa entre el 25% y
el 75% del diametro del anillo adrtico, no suelen permanecer asintomaticos y presentan
signos y sintomas de insuficiencia cardiaca
e Los defectos grandes, aquellos con tamafno mayor al 75% del diametro del anillo adrtico,
presentan sintomas de insuficiencia cardiaca

A la exploracion fisica se puede encontrar falla de medro, taquipnea, aumento de volumen a nivel
paraesternal izquierdo. A la auscultacién se puede encontrar un soplo holosistélico en mesocardio,
de intensidad variable dependiendo del tamano del defecto. Los defectos pequefios suelen presentar
soplos mas intensos, e incluso frémito. Los defectos grandes pueden presentar también un retumbo
en el apex (secundario a hiperflujo a través de la valvula mitral). Los pacientes en los que ya se ha
desarrollado sindrome de Eisenmenger pueden presentar cianosis y acropaquias. A la auscultacién
se encuentra un segundo ruido intenso y puede no auscultarse soplo.
La radiografia de térax es de utilidad para estimar la repercusion del defecto. Los hallazgos
compatibles con cortocircuito importante son cardiomegalia, aumento en el flujo pulmonar e
hiperinsuflacion pulmonar. El electrocardiograma puede mostrar crecimiento ventricular derecho o
izquierdo, aunque el hallazgo mas frecuente es el crecimiento biventricular.

(Spicer D, 2014)

Los defectos septales ventriculares pueden llegar a presentar cierre espontaneo dependiendo de su
localizacién y tamano. Se ha reportado que entre el 69 y 89% de los defectos musculares puede
presentar cierre espontaneo antes de la adolescencia.

Las CIV de tipo infundibular y de entrada no presentan cierre espontaneo.
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1.4.Justificacion

Entre las cardiopatias congénitas, la comunicacion interauricular y la comunicacion interventricular
constituyen cerca de la mitad de las cardiopatias congénitas a nivel mundial (47%).

La historia natural de la enfermedad es el cierre espontaneo, sin embargo, aquellas que no cierran,
la mortalidad, en ausencia de tratamiento, es de hasta el 90%.

(Calderén C, 2010)

La prevalencia de las cardiopatias congénitas a nivel mundial es de 9.1 por cada 1 000 recién nacidos
vivos. En cuanto a la CIA, esta tiene una prevalencia de 1.64 por cada 1 000 recién nacidos vivos,
encontrandose como la segunda cardiopatia mas frecuente a nivel mundial.

(VanD, 2011)

La incidencia de CIA reportada en la ciudad de México y zonas conurbadas es del 16.8% ocupando
el segundo lugar, después de la persistencia del conducto arterioso.
El defecto septal auricular, de acuerdo a su clasificacibn topoldgica se distribuye
epidemiolégicamente de la siguiente forma:

e Ostium secundum 75%

e Ostium primum 15 a 20%

e Senovenoso 5a10%

(Martin S, 2014)

La mayoria de los defectos auriculares son esporadicos. Algunos estudios determinan que la CIA de
tipo ostium secundum puede tener herencia autosémica recesiva. Algunos genes involucrados son
NKX2.5, GATA4, TBXS5, MYH6 en el cromosoma 14q12 y otras mutaciones. El riesgo de CIA ostium
secundum se incrementa en familias con cardiopatias congénitas, principalmente con antecedente
de hermanos, diabetes mellitus materna, indice glucémico elevado en mujeres no diabéticas, y la
edad materna avanzada (>35 afios); también en Sindromes de isomorfismo auricular (heterotaxia),
Sindrome de Jarcho-Levin.

Recientemente se reporté una incidencia de CIA en 6.3% de los pacientes tras la exposicion a virus
de Zika.
(Orofino D, 2018)

Por lo anterior, el diagndstico y tratamiento tempranos de éstas patologias mejora la calidad de
vida, por lo que se actualizan éstas guias para generar criterios diagnésticos y terapéuticos a fin de
crear intervenciones pertinentes en los pacientes
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1.5.0bjetivos

La Guia de Practica Clinica Diagnodstico y Tratamiento de los defectos de los tabiques
interauricular e ilnterventricular en menores de 18 anos en segundo y tercer nivel de
atencion forma parte de las guias que integran el Catalogo Maestro de Guias de Practica Clinica,
el cual se instrumenta a través del Programa de Accion Especifico: Evaluacion y Gestion de
Tecnologias para la Salud, de acuerdo con las estrategias y lineas de accién que considera el
Programa Nacional de Salud 2013-2018.

La finalidad de este catalogo es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del segundo y tercer nivel de atencion las recomendaciones
basadas en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las acciones nacionales
acerca de:

o Determinar las formas de presentacion y los métodos diagnédsticos de la CIA y CIV
desde la etapa prenatal hasta los 18 anos

o Determinar los métodos terapéuticos de la CIA y CIV en menores de 18 afos

o Establecer el prondstico de los niiios portadores de CIA y CIV

Lo anterior favorecera la mejora en la calidad y efectividad de la atencion médica contribuyendo, de
esta manera, al bienestar de las personas y de las comunidades, el cual constituye el objetivo central
y la razdn de ser de los servicios de salud.
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1.6.Preguntas clinicas

1. ;Cudles métodos diagnosticos son mas especificos en pacientes con CIA en menores de 18
anos?

2. ¢Cuales son las indicaciones para cierre de CIA en menores de 18 afos?
3. ¢Qué tratamientos existen para el manejo y la resolucién de la CIA en menores de 18 afios?

4. ;Cual es el prondstico a largo plazo de los menores de 18 afos con CIA sometidos a
tratamiento temprano contra tratamiento tardio o sin tratamiento?

5. ;Cuales son las complicaciones que presentan los procedimientos terapéuticos en pacientes
con CIA en menores de 18 anos?

6. ;Cuales métodos diagndsticos son mas especificos en pacientes con CIV en menores de 18
anos?

7. ;Cuales son las indicaciones para cierre de CIV en menores de 18 afos?
8. ;Qué tratamientos existen para el manejo y la resolucion de la CIV en menores de 18 afos?

9. ¢Cudl es el prondstico a largo plazo de los menores de 18 afios con CIV sometidos a
tratamiento temprano contra tratamiento tardio o sin tratamiento?

10. ;Cudles son las complicaciones que presentan los procedimientos terapéuticos en
pacientes con CIV en menores de 18 anos?

11. ;Cémo es el seguimiento a corto, mediano y largo plazo de los pacientes sometidos a
tratamiento correctivo de la CIA y CIV?

12
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2. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

Las recomendaciones sefialadas en esta guia son producto del andlisis de las fuentes de informacion
obtenidas mediante el modelo de revision sistematica de la literatura. La presentacion de las
Evidencias y Recomendaciones expresadas corresponde a la informacién disponible y organizada
segln criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y tipo de
resultados de los estudios que las originaron.

Las Evidencias y Recomendaciones provenientes de las guias utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una. En caso de Evidencias y/o
Recomendaciones desarrolladas a partir de otro tipo de estudios, los autores utilizaron la(s)
escala(s): GRADE

Simbolos empleados en las tablas de Evidencias y Recomendaciones de esta guia:

Evidencia

Recomendacion

Punto de buena practica

En la columna correspondiente al nivel de Evidencia y Recomendacion, el nimero o letra representan
la calidad de la Evidencia o fuerza de la Recomendacion, especificando debajo la escala de gradacion
empleada; el primer apellido e inicial del primer nombre del primer autor y el afio de publicacion
identifica a la referencia bibliografica de donde se obtuvo la informacién, como se observa en el
ejemplo siguiente:

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

En un estudio de serie de casos realizado por MUY BAJA
Delahaye en 2003, se evalué la utilidad del @000
ultrasonido prenatal para el diagnéstico temprano de GRADE
craneosinostosis en fetos con factores de riesgo, Delahaye S, 2003
determinado por la disminucion del espacio de las

suturas craneales; se document6 una sensibilidad de

100% vy especificidad de 97% para el ultrasonido.
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2.1.Diagnostico de CIA

Pregunta 1. ;Cuales métodos diagnodsticos son mas especificos en
pacientes con CIA en menores de 18 anos?

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

El diagndstico prenatal por ecocardiograma fetal de la Baja

comunicacion interauricular (CIA) tipo ostium secundum, rara vez GRADE
es posible pero puede sospecharse cuando el defecto en su Martin S, 2014
medicion en 4 camaras, es mas grande que el diametro de la aorta

0 no se aprecia la solapa del foramen.

El diagnostico prenatal de la CIA tipo ostium primum y seno venoso Baja
se aprecian acorde a su localizacién, siendo cercanas a las valvulas GRADE
auriculo-ventriculares (AV) o a la porcidon posterior del septum, Martin S, 2014
respectivamente.

El diagnostico de la CIA con electrocardiograma demuestra: Moderada
e Eje de QRS desviado a la derecha GRADE
e Crecimiento auricular derecho Martin S, 2014

e Crecimiento ventricular derecho

e Bloqueo de la rama derecha del haz de His
El 57% de los pacientes con CIA cumplen criterios
electrocardiograficos de crecimiento ventricular derecho; la
sensibilidad incrementa en pacientes jévenes hasta el 70%, y en CIA
grande hasta el 80%, cuenta con alta sensibilidad y baja
especificidad.
En pacientes portadores de bloqueo completo de rama derecha del
haz de His, hasta el 80% tiene algin defecto del tabique
interauricular (CIA, foramen oval o aneurisma del septum
interauricular).

El ecocardiograma transtoracico es el estudio preferido ya que Baja

permite: GRADE
e |dentificar el cortocircuito a través del septum interauricular  Martin S, 2014

Visualizar el defecto del tabique auricular y sus caracteristicas  Silvestry F, 2015

Determinar la direccién del flujo

Evaluar anomalias asociadas

Examinar al corazén derecho

Estimar la presion arterial pulmonar

Estimar la relacion del flujo pulmonar/flujo sistémico(Qp/Qs)

Se debe realizar ecocardiograma transtoracico en todo paciente Fuerte

con sospecha clinica y bloqueo de rama derecha en el GRADE

electrocardiograma para descartar defecto de tabique MartinS, 2014

interauricular. Silvestry F, 2015
(Figura 1)
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El ecocardiograma transtoracico es particularmente Util en nifios y Baja
usualmente permite un diagndstico completo. GRADE
Silvestry F, 2015

El estudio ecocardiografico transtoracico de la CIA debe precisar: Fuerte
La localizacion y el tamafo del defecto GRADE
La conexién de las venas pulmonares y sistémicas Silvestry F, 2015

Anomalias asociadas

e Larepercusion hemodinamica

e El calculo de la magnitud del cortocircuito

e La presion pulmonar

e Borde antero superior (también llamado retroaértico), borde
antero posterior, borde antero inferior (también llamado

mitral)
En un corte subcostal del ecocardiograma transtoracico se puede Baja
identificar el: GRADE
e 100% de los defectos tipo ostium primum Silvestry F, 2015

e 89% del defecto ostium secundum

e 44% de los defectos tipo seno venoso
En pacientes con mala ventana acustica, el uso de ecocardiograma
contrastado con solucién salina agitada demuestra el cortocircuito
en un corte de 4 cdmaras, lo que incrementa su sensibilidad.

Se recomienda el uso de ecocardiograma transtoracico contrastado Fuerte
en presencia de mala ventana acustica. GRADE
Silvestry F, 2015

El ecocardiograma transesofagico determina adecuadamente los Moderada
bordes, tamafio y nimero de los defectos, asi como la relacién con GRADE
otras estructuras, y en pacientes con mala ventana transtoracica.  Silvestry F, 2015
El ecocardiograma tridimensional es Util para una clara definicién de

la anatomia del defecto.

La elevacion del péptido natriurético cerebral (BNP) plasmatico es Moderada
un auxiliar en el diagnostico de defectos con sobrecarga ventricular GRADE
incluido el ventriculo derecho. Silvestry F, 2015
La resonancia magnética se utiliza para valorar la funcion y volumen Baja
ventricular derecho, y visualizar venas pulmonares; tiene una GRADE

sensibilidad del 97% y especificidad del 90% para defectos septales.  Silvestry F, 2015

El cateterismo cardiaco diagnostico se realiza cuando hay sospecha Baja

de hipertension arterial pulmonar, para valorar resistencias GRADE
vasculares pulmonares y, dependiendo de los hallazgos, puede Baumgartner H, 2010
realizarse el cierre percutaneo en el mismo procedimiento.
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La tomografia computarizada con multidetectores es Util en los Baja
pacientes con mala ventana ecocardiografica. GRADE
Silvestry F, 2015

Se recomienda la realizacion de ecocardiograma tridimensional ya Débil
que permite una mejor seleccién del dispositivo asi como evaluar la GRADE
eficacia de su colocacién. Silvestry F, 2015

Los pacientes con cortocircuito significativo, es decir, aquellos con Baja
datos de sobrecarga de volimen del ventriculo derecho vy GRADE
resistencias pulmonares menores a 5 Unidades Wood (UW) Baumgartner H, 2010
indexadas por superficie corporal (UW/m?2SC), se ha visto que son

llevados a cierre del defecto, independientemente de Ia

sintomatologfa presentada.

La reparacion de la CIA, cuando es realizada en edades tempranas

(nifez y adolescencia) y en ausencia de hipertension pulmonar,

presenta una mortalidad baja (<1% en los pacientes sin

comorbilidades significativas) y con sobrevida adecuada a largo

plazo (expectativa de vida normal). Sin embargo, la mortalidad es

mayor en pacientes en la edad adulta y en aquellos con

comorbilidades.

Se debe realizar cierre del defecto en todos los pacientes que Fuerte
presenten datos de sobrecarga de volumen en cavidades derechas GRADE

y resistencias pulmonares < 6 UW/m?SC, ademas se debe sesionar Baumgartner H, 2010
los casos con resistencias indexadas entre 6 y 8 UW/m?2SC.

Se ha demostrado que en presencia de embolismo paradéjico se ha Baja
realizado el cierre del defecto, independientemente de su tamafo. GRADE
Baumgartner H, 2010

En pacientes con hipertension pulmonar, se ha considerado el cierre Baja

del defecto en presencia de resistencia vascular pulmonar (RVP) GRADE
mayor o igual a 5 UW/m?SC, siempre y cuando se mantenga una Baumgartner H, 2010
relacién entre las RVP y las RVS menores a 2/3 partes, o una presion

media de la arteria pulmonar (PMAP) menor o igual a 2/3 de las

presion media de la aorta (PMAo); medido de manera basal o

posterior a la administracion de agentes vasodilatadores

pulmonares o posterior al tratamiento dirigido para la hipertensién

pulmonar, y en presencia de evidente cortocircuito de izquierda a

derecha.
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Se recomienda el cierre de la CIA en presencia de hipertensién Fuerte
pulmonar en las siguientes circunstancias: GRADE
e Cuando larelacion de RVP/RVS sea menor a 2/3 partes Baumgartner H, 2010

e En presencia de una relacion entre la PMAP y PMAo menor
a 2/3 partes

e Con respuesta favorable a la prueba de vasodilatacion
pulmonar, siempre y cuando haya cortocircuito de izquierda

a derecha
En pacientes con hipertensién pulmonar y RVP entre 6 a 8 Punto de buena
UW/m?SC se recomienda sesionar el caso en conjunto entre practica

cardiologia y «cirugia cardiovascular para individualizar el
tratamiento.

Se ha demostrado que no es conveniente el cierre de la CIA en Baja
pacientes con sindrome de Eisenmenger, el cual consiste en la GRADE
inversién del cortocircuito (siendo este ahora de derecha a Baumgartner H, 2010
izquierda) debido a elevacion de la presion y la RVP sin respuesta

favorable a la administracion de vasodilatadores pulmonares.

Fuerte
No se recomienda el cierre de la CIA en pacientes con sindrome de GRADE
Eisenmenger. Baumgartner H, 2010

Pregunta 3. ;Qué tratamientos existen para resolver la CIA en menores de
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se ha visto que la decision entre el cierre quirtrgico y el cierre por Moderada
intervencionismo con dispositivo oclusor depende de factores GRADE
técnicos y la anatomia del defecto. Villablanca P, 2017
El cierre mediante dispositivos colocados por intervencionismo se ha Baja
vuelto la primera opcién cuando la morfologia del defecto es GRADE

adecuada (diametro estirado del defecto < 38mm y bordes Baumgartner H, 2010
adecuados > 5mm). Este es el caso de cerca del 80% de los

pacientes. Estudios recientes han reportado mortalidad cercana a

0%. Las complicaciones graves se han observado en menos de 1%

de los pacientes.

Se recomienda el cierre de los defectos tipo ostium seciindum por Fuerte
intervencionismo si la lesion y el paciente relnen las caracteristicas GRADE
necesarias: Baumgartner H, 2010

e Diametro estirado del defecto <38mm
e Bordes > 5mm
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Se ha observado que el ecocardiograma tridimensional, por via Baja

transtoracica o transesofagica determina mejor el tamafo, la forma GRADE
de la CIA y sus relaciones anatomicas. Robertson y colaboradores Martin S, 2014
informaron su experiencia con la ecocardiografia tridimensional en

65 pacientes con CIA de edades entre 5 a 64 afos, con un peso

corporal de 10 kg a 114 kg. Los investigadores informaron que los

estudios fueron de calidad diagnoéstica en los 65 pacientes, 50 con

CIA tipo ostium secundum y 15 con otros tipos. Por lo tanto, en

general, la ecocardiografia tridimensional parece ser factible y

precisa, con fortalezas y limitaciones complementarias para

diferentes puntos de vista.

En un estudio retrospectivo en el cual se revisaron 115 casos en los Baja
que se utilizé ecocardiograma intracardiaco durante el cierre de CIA GRADE
o foramen oval permeable en pacientes con edad igual o menora 21 Martin S, 2014
afos en una sola institucion; se encontré que este estudio, se

correlacioné altamente con el ecocardiograma transesofagico

realizado antes del procedimiento para predecir el tamafio del

defecto interauricular (r2 =0.76, p <0.0001).En 9 de 115 pacientes

(9.8%) con CIA, el ecocardiograma intracardiaco identificé bordes

septales deficientes (n = 8) o defectos complejos o multiples (n = 1)

que requirieron cierre quirdrgico. No hubo complicaciones mayores

El ecocardiograma intracardiaco se ha empleado con éxito durante Moderada
los procedimientos intervencionistas puesto que proporciona mejor GRADE
imagen de los bordes criticos. Martin S, 2014

Se ha demostrado que el uso del ecocardiograma intracardiaco es Fahad A, 2017
tan seguro como el ecocardiograma transesofagico durante el
procedimiento, sin afectar estancia hospitalaria ni costos para el

paciente.
El cierre de CIA guiada con ecocardiograma intracardiaco aumentd Moderada
de 9.7% en 2003 a 50.6% en 2014. Un estudio encontré que la GRADE

presencia de eventos cardiovasculares adversos mayores ocurrid Fahad A, 2017
con menor frecuencia en el grupo de ecocardiograma intracardiaco
en comparaciéon con el grupo de ecocardiograma transesofagico
(11.1% vs 14.3%, respectivamente, p= 0.008), principalmente
impulsado por menos complicaciones vasculares en el grupo de
ecocardiograma intracardiaco (0.5% vs 1.3%, p= 0.045). La
duracion de la estadia fue mas corta en el grupo de ecocardiograma
intracardiaco (3 + 4 frente a 4 = 4 dias, p <0.0001). El costo fue
similar en los dos grupos sin hallarse diferecia significativa (p =

0.75).
Se recomienda la realizacién de ecocardiograma intracardiaco Fuerte
durante el cierre percutaneo de la CIA. GRADE

Yang L, 2014
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La cirugia debe incluir cierre directo en defectos pequenos o cierre Fuerte
con parche en defectos mas grandes. GRADE
Fahad A, 2017

El cierre intervencionista con dispositivo oclusor tiene un costo de Moderada
7000 dolares, los estudios econémicos no son concluyentes GRADE
respecto algln ahorro econémico con la misma o mejor eficacia Butera G, 2011
comparado con el cierre quirdrgico.

Se debe considerar el cierre intervencionista con dispositivo oclusor Débil
en pacientes seleccionados. GRADE
Butera G, 2011

Pregunta 4. ;Cual es el pronéstico a largo plazo de los menores de 18 aiios
con CIA sometidos a tratamiento temprano contra tratamiento tardio o
sin tratamiento?

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Un metaanalisis con un total de 14 559 pacientes reportaron que el Moderada
cierre de la CIA con dispositivo por cateterismo fue superior al cierre GRADE
quirdrgico con los siguientes resultados: Villablanca P, 2017

e Mortalidad por todas las causas (RR 0.66,1C95% 0.64 2 0.99)

e Complicaciones totales (RR 0.48;1C95% 0.35 a2 0.65)

e Complicaciones mayores (RR 0.57;1C95% 0.40a 0.81)

e Complicaciones menores (RR 0.351C95% 0.3 a2 0.53)

Los cortocircuitos residuales fueron mas comunes con el cierre con

dispositivo por cateterismo (RR 3.35; IC95% 1.72 a 6.51). No se
observaron diferencias con respecto a la necesidad de reintervencién
(RR 1.45;1C95% 0.60 a 3.51). El anélisis de metarregresion mostré
que la edad avanzada aumenta el riesgo de muerte y complicaciones
en pacientes sometidos a cierre con dispositivo por cateterismo.

Se ha visto que la edad a la que un defecto septal interauricular es Moderada
reparado es el predictor mas importante de resultado a largo plazo. GRADE

La meta-regresion realizada mostré una relacion significativa entre la  Villablanca P, 2017
edad y la ocurrencia total de complicaciones y muerte. Estos Butera G, 2011
resultados correlacionan con los hallazgos reportados de la

reparacion quirdrgica de los defectos septales interauriculares, donde

aquellos operados antes de la edad de 25 anos tuvieron un excelente

prondstico, pero los pacientes mayores a esta, tuvieron una

reduccion de la supervivencia comparado con un grupo control de la

misma edad y género.
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El cierre de la CIA se debe realizar antes de los 25 afos de edad, por Fuerte
cateterismo cardiaco o cierre quirtrgico, ya que la edad es el principal GRADE
factor para obtener mejores resultados; a mayor edad, existen Villablanca P, 2017
mayores riesgos de complicaciones y muerte. Butera G, 2011

En un estudio retrospectivo que incluyé 280 pacientes con Moderada
diagnoéstico de CIA, de los cuales 102 fueron llevados a cirugia antes GRADE

de los 25 afnos de edad (grupo 1), 90 pacientes fueron llevados a Butera G, 2011
cirugia después de los 25 afios de edad (grupo 2) y 88 pacientes
mayores de 25 afios de edad que no habian sido operados (grupo 3).
Se encontraron las siguientes diferencias estadisticamente
significativas entre los grupos de estudio:

e Los pacientes del grupo 1 tenian menor presion sistélica de la
arteria pulmonar que los pacientes del grupo 2 (p<0.001) y
menor dilatacién del ventriculo derecho y de la auricula
(p<0.001), asi como menor prevalencia de fibrilacién auricular
(p<0.001)

e Los pacientes del grupo 2 tuvieron menor presion sistolica de
la arteria pulmonar (p<0.001) y menor dilatacion del
ventriculo derecho (p<0.001) en comparacién con los
pacientes del grupo 3

e No hubo diferencia estadisticamente significativa en las
dimensiones de la auricula, el grado de insuficiencia tricuspidea
y la prevalencia de fibrilacion auricular comparando los grupos

2y 3
La reparacion quirdrgica de la CIA tipo ostium secundum y seno Moderada
venoso realizada antes de los 25 afios de edad podria ser considerada GRADE
una cirugia efectiva sin lesiones residuales significativas. Butera G, 2011

Todos los estudios concuerdan que la cirugia es el tratamiento mas
efectivo para los pacientes con sintomas significativos, pero los datos
no son concluyentes para pacientes menos sintomaticos. Cuando la
intervencion se realiza antes de los 25 afios de edad, el tamafio y la
funcién del ventriculo derecho se normalizan, la hipertension
pulmonar tiene regresién, no hay evidencia de disfuncion ventricular
izquierda ni dilatacién de la auricula y la incidencia de insuficiencia
tricuspidea y arritmias auriculares permanece baja.

Se debe realizar tratamiento correctivo por cateterismo cardiaco o Fuerte
cierre quirdrgico en menores de 25 afios ya que se relaciona con una GRADE
menor incidencia de complicaciones Butera G, 2011
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Se realiz6 un metaandlisis incluyendo estudios poblacionales que Moderada
determinaron todas las personas nacidas con cardiopatia congénita GRADE
en un area predefinida e informaron estimaciones de supervivenciaa Best K, 2016
>5 afos. Se extrajeron estimaciones de supervivencia no ajustadas

para cada subtipo de cardiopatia congénita a edades de 1 afo, 5

afos, 10 anos, etc. Se realizé6 una metaregresiéon para examinar el

impacto del periodo de estudio en la supervivencia.

De 7 840 articulos identificados, 16 cumplieron los criterios de

inclusion. Entre los pacientes con cardiopatia congénita, la

supervivencia a 1 afo fue del 87% (IC95% 82.1 2 91.2), a 5 afios fue

del 85.4% (IC95% 79.4 a 90.5) y a 10 anos fue del 81.4% (IC95%

73.8 a 87.9). Hubo una heterogeneidad significativa de las

estimaciones de supervivencia entre los articulos (p <0,001 para la

supervivencia a 1, 5y 10 afios). La supervivencia varia dependiendo

del tipo de cardiopatia.

En los pacientes con CIA |la sobrevida post-tratamiento correctivo Moderada

reportada es de 94% al aio, 95% a los 5 afos y 94% a los 10 anos. GRADE
Best K, 2016

Se debe realizar tratamiento correctivo oportuno, para aumentar la Fuerte

supervivencia. GRADE
Best K, 2016

2.2.Pronostico

Pregunta 5. ;Cuales son las complicaciones que presentan los
procedimientos terapéuticos en pacientes con CIA en menores de 18 aiios?

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Los efectos adversos encontrados en el cierre intervencionista con Moderada
dispositivo oclusor son: GRADE
e Embolizacion del dispositivo (0.5%) Baumgartne H, 2010

e Infeccion (0.8%)

e Arritmias cardiacas, incluyendo taquiarritmias auriculares y
bloqueo auriculoventricular (5%)

e Trombosis del dispositivo (2.5%)

e Erosion del tejido auricular o de la aorta (0.3%)

e Otros como embolismo aéreo, alergia al niquel, cortocircuito
residual, disfuncion valvular y eventos neurolégicos
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Las complicaciones posquirdrgicas son: Moderada
e Sindrome postpericardiotomia GRADE
Taponamieto cardiaco Baumgartner H, 2010
Cortocircuito residual
Disfuncién ventricular derecha
Insuficiencias valvulares
Estenosis de venas pulmonares
e Arritmias auriculares
La mortalidad postquirdrgica es menor del 0.1%. Esta se eleva en
pacientes muy pequefos o con otras comorbilidades.

Posterior al cierre por cateterismo, se debe vigilar de manera Fuerte
estrecha: GRADE
e Elritmo cardiaco Baumgartner H, 2010

e Laadecuada posicion del dispositivo
e Presencia de defectos residuales
e Datos de erosidn

Posterior al cierre quirdrgico, se debe vigilar de manera estrecha: Fuerte
e Elritmo cardiaco GRADE
e Lapresencia de defectos residuales Baumgartner H, 2010

e Datos de bajo gasto cardiaco

Se sugiere realizar estudios electrocardiograficos, radiograficos Punto de buena
(serie cardiaca) y ecocardiograficos posterior al procedimiento y practica
previo al egreso.

2.3.Diagnostico de CIV

Pregunta 6. ;Cuales métodos diagnodsticos son mas especificos en
pacientes con CIV en menores de 18 anos?

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La CIV es el defecto mas diagnosticado de forma prenatal, siendo el Moderada
2.6% del total de las anomalias congénitas. GRADE
La CIV se ha reportado hasta en el 7% de los pacientes en etapa VanD, 2011
prenatal.

El diagnostico prenatal se realiza mediante ecocardiografia fetal en Baja
un corte de 4 camaras, al detectar un cortocircuito bidireccional GRADE
interventricular. La evaluaciéon de los tractos de salida pueden Butera G, 2011
detectar defectos subpulmonares. Los defectos grandes se

consideran como aquellos cuyo diametro es mayor al diametro de la

aorta.
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Se debe realizar ecocardiograma fetal a toda mujer embarazada con Débil
sospecha de defecto interventricular. GRADE
Butera G, 2011

El electrocardiograma muestra datos de hipertrofia ventricular Moderada
izquierda o derecha, en ocasiones hipertrofia biventricular. El 8% de GRADE
los pacientes presentan eje de QRS con desviacion superior izquierda, Spicer D, 2014
similar a los pacientes con canal auriculoventricular,
independientemente del tamano.

La radiografia de térax ayuda a determinar las caracteristicas del Moderada
flujo pulmonar y por tanto la repercusion del defecto. Los defectos GRADE
grandes con cortocircuito de izquierda a derecha importante, Spicer D, 2014
presentan cardiomegalia y flujo pulmonar aumentado.

En el ecocardiograma transtoracico se requieren diversos cortes para Moderada
una evaluaciéon completa del tabique interventricular. Los defectos GRADE
perimembranosos pueden observarse en el corte paraesternal corto  Spicer D, 2014
de 4 camaras. Su relacién con la valvula aértica se observa en el corte

paraesternal largo. Para los defectos musculares simples y multiples,

se debe valorar todo el tabique interventricular en los cortes

subcostal, apical y paraesternal corto y largo.

Se ha demostrado que el ecocardiograma transtoracico es el Moderada
estandar de oro para el diagnodstico del defecto septal, tanto para el GRADE
diagnostico morfoldgico como funcional. Yang L, 2014
Se debe realizar ecocardiograma transtoracico a todo paciente con Fuerte
sospecha de CIV para valorar: GRADE

e Eltamano del defecto Yang L, 2014

e Ladireccion del flujo del cortocircuito

e Ladilatacion de cavidades predominantemente izquierdas
e Lapresion arterial pulmonar

e La morfologia del septum interventricular

* Qp/Qs
e Funcion ventricular y de los tractos de salida (derecho e
izquierdo)
(Figura 2)
Se realizd un estudio con 48 pacientes con CIV a los cuales se les Moderada
realizd ecocardiograma transtoracico en 2-D y en 3-D, encontrando GRADE

que el diametro mayor del defecto se reporta mas grande en el 3-D  Spicer D, 2014
que en el 2-D (p<0.0001) y que el diametro menor es similar en su

medida con ambos métodos.

Se compararon estos resultados en 15 pacientes que fueron

sometidos a cirugia, sin encontrar diferencia significativa entre

ambos tipos de estudio con el tamano real del defecto; sin embargo,

el ecocardiograma tridimensional permite observar la relacion del
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defecto con la véalvula tricispide y las cuerdas tendinosas en un
mismo corte, asi como la visualizacion total de la forma del defecto.

Se ha visto que el ecocardiograma tridimensional permite evaluar las Moderada
variaciones sisto-diastolicas del tamaio del defecto en tiempo real, GRADE
permitiendo una mejor evaluacion del tamafo y sus dimensiones. Spicer D, 2014
Rara vez se requiere el uso de resonancia magnética, a menos que no Moderada
se alcance un adecuado diagnéstico con ecocardiografia. GRADE

Spicer D, 2014

El cateterismo diagndstico es particularmente Util en pacientes con Moderada
presiones pulmonares altas para poder medir las RVP. GRADE
Spicer D, 2014

Se recomienda realizar cateterismo diagnéstico en pacientes con Fuerte
presiones pulmonares mayores a 2/3 partes de las presiones GRADE
sistémicas. Spicer D, 2014

Pregunta 7. ;Cudles son las indicaciones para cierre de CIV en menores de
18 anos?
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Esta indicado el cierre del defecto en la CIV: Moderada
e En presencia de defectos amplios, en los cuales las presiones GRADE

de las cavidades derechas e izquierdas se igualan, o la PSAP  Silvestry F, 2015
esta cercana a la presion sistolica de la aorta Penny D, 2011

e Enlos casos de falla cardiaca intratable el cierre debe de ser
lo mas pronto posible

e Enlos casos de adecuada ganancia de peso y falla cardiaca
controlada, diferirlo entre los 6 y 12 meses de edad, sin
sobrepasar los 18 meses ya que se incrementan las
posibilidades de desarrollo de sindrome de Einsenmenger

Se debe realizar el cierre de los defectos amplios. Cuando el defecto Fuerte
cursa con falla cardiaca intratable, se debe realizar lo mas pronto GRADE
posible; en los casos de falla cardiaca compensada o adecuada Silvestry F, 2015
ganancia de peso, se puede diferir hasta los 6 a 12 meses de edad sin  Penny D, 2011
sobrepasar los 18 meses.
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Cuando hay defectos de tamafo moderado generalmente se
encontrara una presion sistolica de la arteria pulmonar elevada (50%
a 66% de la sistémica) y falla cardiaca (la cual debe de tratarse). Los
criterios para cierre del defecto son:

e Dilatacion de cavidades izquierdas (auricula y ventriculo)

e Hipertension pulmonar

e Fallo en el crecimiento

e La presencia de un evento de infeccién de vias respiratorias

bajas que ponga en riesgo la vida del paciente

e UnQp/Qs mayora 2:1

Se sugiere el cierre entre los 12 a 24 meses de edad.

Se debe realizar el cierre de CIV de tamafo moderado entre los 12 y
24 meses de edad en pacientes con hipertensién pulmonar, dilatacion
de cavidades, falla cardiaca o Qp/Qs mayor a 2:1.

Se ha demostrado que en presencia de defectos pequefios, en los
cuales la presién pulmonar se encuentra normal pero con un Qp/Qs
mayor de 1.5:1, esta indicado el cierre entre los 2 a 4 afios de edad.

Se debe realizar el cierre de los defectos pequefios con Qp/Qs >1.5:1
entre los 2 a 4 afos de edad.

Los defectos pequenos localizados yuxtarteriales (subadrticos o
subpulmonares) pueden provocar prolapso adrtico sin regurgitacion
aortica; sin embargo, debido a la baja frecuencia de cierre espontaneo
y alta asociacion con regurgitacién adrtica, esta indicado el cierre en
ausencia de regurgitacion aodrtica, entre los 2 y 3 afios de edad.

Se debe realizar el cierre de los defectos subarteriales en presencia
de prolapso valvular aértico y ausencia de regurgitacion entre los 2 y
3 afos de edad.

Esta indicado el cierre de los defectos subarteriales pequeiios con
cualquier grado de regurgitacion de la valvula adrtica al momento de
detectarse la regurgitacion. Se ha visto que los pacientes con
regurgitacion preoperatoria severa que fueron llevados a cierre del
defecto, tuvieron un resultado menos favorable a largo plazo.

Se debe realizar el cierre de los defectos subarteriales que cursen con
cualquier grado de insuficiencia adrtica.
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El desarrollo de insuficiencia adrtica se ha visto asociado a los Moderada
defectos membranosos; por tal motivo, en presencia de insuficiencia GRADE
adrtica moderada a importante, esta indicado el cierre del defecto al  Silvestry F, 2015
momento de detectarlo. Penny D, 2011
Se debe realizar el cierre de los defectos perimembranosos en Fuerte
presencia de insuficiencia aértica moderada o grave. GRADE

Silvestry F, 2015
Penny D, 2011

En un estudio se reportaron los resultados a largo plazo de 229 Moderada
pacientes con CIV en los que se consideré que no requerian cierre GRADE
quirdrgico durante la infancia. A una edad promedio de 30 afios, la Penny D, 2011
mortalidad era cero, el 95% no presentaba sintomas y el tamafo del Martin S, 2015
ventriculo izquierdo era normal en el 89% y limitrofe en el 10%. En el

momento del seguimiento, cuatro de 222 pacientes habian

experimentado un episodio de endocarditis. Los hallazgos de este

estudio confirmaron que con la cuidadosa seleccion de pacientes, se

justifica un enfoque conservador en este subgrupo.

El tratamiento en lactantes y nifios depende de los sintomas; los

defectos pequenos no requieren tratamiento.

Se recomienda vigilancia clinica estrecha de pacientes con CIV Fuerte
pequefa y sin datos de repercusién hemodinamica, tanto clinicos GRADE
como ecocardiograficos. Penny D, 2011

Martin S, 2015

En pacientes con CIV pequefia, la presencia de un evento de Moderada
endocarditis infecciosa o el antecedente de mas de un episodio de la GRADE
misma, es indicativa de cierre temprano del defecto. Penny D, 2011

Martin S, 2015

Se debe realizar el cierre de la CIV pequena cuando existe un episodio Fuerte
de endocarditis o el antecedente de un episodio de la misma. GRADE
Penny D, 2011
Martin S, 2015

En pacientes con hipertensién pulmonar, se ha considerado el cierre Baja

del defecto en presencia de RVP mayor oigual a 5 UW/m?2SC, siempre GRADE

y cuando se mantenga una relacion entre las RVP y las RVS menores Baumgartner H, 2010
a 2/3 partes, o una PMAP menor o igual a 2/3 de las PMAo; medido

de manera basal o posterior a la administracion de agentes

vasodilatadores pulmonares o posterior al tratamiento dirigido para

la hipertension pulmonar, y en presencia de evidente cortocircuito de

izquierda a derecha.

Se recomienda el cierre de la CIV en presencia de hipertension Fuerte
pulmonar cuando la relacién de RVP/RVS sea menor a 2/3 partes, o GRADE

en presencia de una relacién entre la PMAP y PMAo menor a 2/3 Baumgartner H, 2010
partes, o con respuesta favorable a la prueba de vasodilatacion
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pulmonar, siempre y cuando haya cortocircuito de izquierda a
derecha.

En pacientes con hipertension pulmonar y RVP entre 6 a 8 UW/m?SC Punto de buena
se recomienda sesionar el caso en conjunto entre cardiologia y cirugia practica
cardiovascular para individualizar el tratamiento.

Pregunta 8. ;Qué tratamientos existen para resolver la CIV en menores de
18 anos?
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

En los lactantes con CIV de moderada a grande con signos de Moderada
insuficiencia cardiaca, esta demostrada la indicacién del tratamiento GRADE
anticongestivo, el cual incluye digoxina, diuréticos (furosemide y RaoP, 2018
espironolactona) y agentes reductores de la poscarga (inhibidores de

la enzima convertidora de la angiotensina: captopril / enalapril y

otros).

La digoxina es Util en el tratamiento de la insuficiencia cardiaca

congestiva en lactantes y nifos.

Cuando se requiere la administracion crénica de furosemide, se puede

agregar espironolactona por su efecto ahorrador de potasio.

La optimizacién de la nutricién, el mantenimiento del nivel adecuado

de hemoglobina y el tratamiento adecuado de los sintomas

respiratorios asociados, deben formar parte del manejo general de

estos pacientes.

En los pacientes con datos clinicos de insuficiencia cardiaca Fuerte
congestiva, mientras se lleva a cabo el tratamiento correctivo de la GRADE
ClIV, se debe optimizar la nutricibn e iniciar tratamiento RaoP, 2018
anticongestivo con diuréticos como furosemide o espironolactona e

inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina como captopril

o enalapril, asi como digoxina.

Se dispone de diversos tratamientos para cerrar los defectos del Moderada
tabique interventricular, los cuales son los siguientes: GRADE
e Cierre quirlrgico RaoP, 2018

e Cierre mediante dispositivo percutaneo

e Cierre hibrido periventricular
Debido a la incidencia de bloqueo cardiaco (1% a 5%) asociado con
el cierre percutaneo de la CIV perimembranosa, el cierre quirirgico
sigue siendo actualmente el estandar de oro y la terapia preferida
para estos defectos.
Las opciones terapéuticas son mas variadas para CIV musculares.
Mas alla de la infancia, el cierre transcatéter ofrece excelentes
resultados con baja morbilidad y mortalidad, sin la necesidad de
bomba de circulacién extracorpérea.
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Los lactantes tienen una mayor incidencia de eventos adversos con
el tratamiento percutaneo.

Las CIV medianas, grandes y musculares en lactantes, pueden
tratarse con éxito utilizando un abordaje hibrido, cierre quirlrgico o
cierre percutaneo.

Las CIV ubicadas en posicion apical o anterior son dificiles de
identificar quirGrgicamente y para estos nifos, el cierre hibrido
perventricular debe considerarse como la modalidad terapéutica
preferida.

Se ha demostrado que el cierre quirtrgico de la CIV es seguro con una
tasa de mortalidad menor al 3%.

La mayoria de los defectos perimembranosos se cierran con un
parche de dacrén por atriotomia derecha con o sin desprendimiento
de los extremos de la valvula tricUspide.

Los defectos subarteriales se tratan a través de la valvula pulmonar.

Se recomienda realizar cierre quirtrgico de CIV en pacientes con
indicacion de correccion, ya que es un procedimiento seguro con baja
mortalidad.

El cierre por cateterismo cardiaco puede considerarse para pacientes:
e Con factores de riesgo aumentados para la cirugia
e Con multiples intervenciones quirlrgicas cardiacas previas o
defectos poco accesibles para el cierre quirtrgico
e Con defectos musculares ubicados en la porcion central del
septum interventricular
En algunos defectos perimembranosos se ha demostrado que
también es factible.

Entre enero de 2009 vy julio de 2010, 229 nifos con CIV
perimembranosa, fueron asignados aleatoriamente a intervencion
quirdrgica contra cierre por cateterismo cardiaco. Se compararon los
datos clinicos, de laboratorio, de procedimiento y de seguimiento
durante un periodo de 2 afios.

Ninguno de los grupos tuvo mortalidad o complicaciones mayores.
Sin embargo, el andlisis estadistico de los 2 grupos demostrd
diferencias significativas (p <0.001) en eventos adversos menores
(32 contra 7), cantidad de sangre transfundida, duracion del
procedimiento, mediana de estancia hospitalaria, estancia en unidad
de cuidados intensivos, mediana de costo de hospitalizacion y la
pérdida media de sangre. Durante el seguimiento de 2 afos, la
dimension telediastolica del ventriculo izquierdo de ambos grupos se
normalizé y no hubo diferencia en la tasa de cierre, los eventos
adversos y las complicaciones entre los grupos.

Se concluyé que el cierre de la CIV perimembranosa por cateterismo
cardiaco y la reparacion quirdrgica son intervenciones efectivas con
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excelentes resultados a largo plazo. El cierre por cateterismo
cardiaco tuvo una incidencia menor de lesion miocardica, menos
transfusiones de sangre, recuperacion mas rapida, estancia
hospitalaria mas corta y gastos médicos mas bajos.

En pacientes con CIV muscular, en los que los abordajes quirlrgicos y Moderada

por cateterismo cardiaco son dificiles, se ha implementado la técnica GRADE

hibrida o cierre perventricular, que retne la cirugia y los métodos de Baumgartner H, 2010

intervencion mediante una esternotomia estandar con colocacion del

dispositivo a través de la pared anterior del ventriculo derecho, bajo

guia transesofagica y fluoroscopica.

Se recomienda el cierre de la CIV muscular mediante técnica hibrida Fuerte

o perventricular en aquellos pacientes en los que los abordajes GRADE

quirdrgicos y por cateterismo cardiaco son dificiles. Baumgartner H, 2010
Rao P, 2018

Se ha demostrado el uso de el bandaje de la arteria pulmonar en Moderada

lactantes (hasta los 3 meses de edad) cuyo estado clinico dificulta GRADE

realizar el cierre de la CIV, para controlar la insuficiencia cardiaca Rao P, 2018

congestiva y reducir la presion de la arteria pulmonar. En un segundo

tiempo esta indicada la correccion, con retiro del bandaje y cierre de

la CIV.

Se recomienda realizar bandaje de la arteria pulmonar en menores de Fuerte

3 meses de edad con CIV con repercusion hemodinamica cuyo estado GRADE

clinico dificulta el cierre del defecto. Se debe realizar correccion enun Rao P, 2018

segundo tiempo.

2.4.Pronodstico de la CIV

Pregunta 9. ;Cual es el pronéstico a largo plazo de los menores de 18 aios
con CIV sometidos a tratamiento temprano contra tratamiento tardio o
sin tratamiento?

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se realiz6 un estudio por Gabriel HM, 2002 con seguimiento de 222 Moderada
pacientes con diagndéstico de CIV, con edad promedio en la Ultima GRADE
visita de 30 afos +/- 10 afos; donde se observé cierre espontaneo  Rao P, 2018

de la CIV en 14 pacientes (6%). Ningln paciente murid, 4 pacientes
(1.8%) tuvieron un episodio de endocarditis, de los cuales 2
requirieron cambio valvular aértico y adicionalmente un paciente
(0.4%) requiri6 cierre quirtrgico del defecto septal ventricular por
razones hemodinamicas. Para 118 pacientes que entraron al estudio
entre 1993 y 1996 y se siguieron de manera prospectiva por 7.4
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anos +/- 1.2 anos, la supervivencia libre de eventos, con punto final
definido como muerte, endocarditis o cirugia cardiaca, fue de:

e 99.1+/-0.8% alos 3 anos

e 96.5%+/-1.7% alos 6 anos

e 955+/-1.9%alos 8 afos
En la dltima visita el 94.6% de todos los pacientes estudiados se
encontraba asintomatico. El tamano del ventriculo izquierdo por
ecocardiograma fue:

e Normal en 198 (89%) de los pacientes

e Limitrofe en 23 pacientes

e Dilatado en un paciente
Ninguno presentaba disfuncion sistélica y la presion de la arteria
pulmonar era normal en todos los pacientes. El promedio de la
capacidad fisica fue 92% de la esperada y 87% de los pacientes no
tuvieron arritmias en el Holter, y el resto presentaron alteraciones
benignas del ritmo.

Los pacientes con defectos pequefios, que no ocasionan repercusion
hemodinamica, dilatacion de cavidades o hipertensiéon pulmonar y
que no fueron llevados a tratamiento para cierre de la CIV, pueden
mantenerse en vigilancia siempre y cuando:

e No haya datos de sobrecarga de volumen del ventriculo

izquierdo

e La presion pulmonar sea normal

e No exista insuficiencia adrtica secundaria a la CIV

e El paciente se encuentre asintomatico
El prondstico a largo plazo en este grupo de pacientes es excelente y
se ha reportado cierre espontaneo hasta en el 50% de los casos.

Se recomienda mantener vigilancia a largo plazo de los pacientes con
CIV pequena sin repercusién hemodinamica y asintomaticos, ya que
el pronostico a largo plazo es excelente y pueden llegar a tener cierre
espontaneo del defecto.

Se realizd un estudio por Meijboom F. en 1994, donde se estudiaron
109 pacientes con antecedente de cierre quirirgico de CIV. El
intervalo promedio después de la cirugia fue de 14.5 +/- 2.6 afios; el
84% de los pacientes refiri6 su estado de salud como bueno o muy
bueno, y 89% estuvieron libres de cualquier intervencion médica o
quirGrgica desde la cirugia. En la exploracion fisica se encontraron
normales.

La capacidad de ejercicio fue de 100% +/- 17% (rango de 56% a
141%) de los valores predichos; 84% de los pacientes tuvieron una
capacidad de ejercicio normal. El ecocardiograma demostré defectos
residuales en 6% de los pacientes. No hubo datos de hipertension
pulmonar; no tuvieron arritmias sintomaticas.

Los pacientes con CIV moderada a grande con repercusion
hemodinamica, sin enfermedad vascular pulmonar y que son llevados
a cierre del defecto durante la lactancia y etapa preescolar, se ha
visto que presentan un excelente prondstico a largo plazo, con muy
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baja tasa de mortalidad y de complicaciones, asi como mejoria en la
calidad de vida y tolerancia al ejercicio.

La hipertension pulmonar representa el principal factor de riesgo para
muerte en |los pacientes que no son operados y en aquellos que son
operados a edad avanzada. Sin embargo, el cierre temprano del
defecto previene practicamente en todos los casos la presencia de
hipertension pulmonar.

Esta indicado el cierre de las CIV moderadas a grandes con
repercusion hemodinamica sin enfermedad vascular pulmonar
durante la lactancia y la etapa preescolar, ya que el pronéstico a largo
plazo es bueno, con muy baja tasa de mortalidad y de complicaciones.

Se debe realizar el cierre de la CIV de manera temprana para evitar la
hipertension pulmonar y mejorar el pronéstico a largo plazo de estos
pacientes.

Se realizd un metaandlisis para estudiar la supervivencia a =5 afos de
pacientes con cardiopatia congénita. Se extrajeron estimaciones de
supervivencia no ajustadas para cada subtipo de cardiopatia
congénita a edades de 1 aio, 5 afnos, 10 afos, etc.

La sobrevida de los pacientes con CIV posterior al tratamiento
correctivo reportada es de 95.5% al afoy 97.7% a los 5 afos.

Un estudio realizado por Diller, publicado en 2006, incluyeron todos
los pacientes con sindrome de Eisenmenger en seguimiento en el
Royal Brompton Hospital de Londres desde 2000 (n= 171, promedio
de edad 37 +/- 12 afhos). Para identificar los predictores de
mortalidad, se realizd un estudio de casos y controles; se evaluaron
datos incluyendo sintomas, clase funcional, medicamentos,
laboratorios, electrocardiograma y ecocardiograma. Durante una
mediana de seguimiento de 67 meses, 20 pacientes murieron; la
supervivencia a los 40, 50 y 60 afios de edad fue de 94%, 74% vy 52%
respectivamente. Al comparar con individuos sanos, la media de
supervivencia se redujo aproximadamente 20 anos en los pacientes
con Eisenmenger. Los predictores de mortalidad incluyeron:

e (Clase funcional

e Signos de insuficiencia cardiaca

e Historia de arritmias

e Duracion del QRS y del intervalo QTc

e Niveles bajos de albimina sérica y potasio

Los pacientes con defectos moderados a grandes, con repercusion
hemodinamica y datos de enfermedad vascular pulmonar secundaria
al cortocircuito y que no fueron llevados a cierre oportuno del
defecto, tienen un muy mal prondstico a largo plazo con un
incremento en la morbilidad y mortalidad. Estos pacientes tienen una
disminucion en la sobrevida de hasta 20 afos y un aumento en la
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mortalidad de hasta 4 veces en comparacién con pacientes que no
tienen estos defectos.

Se debe realizar el cierre de las CIV moderadas a grandes con Fuerte
repercusion hemodinamica y enfermedad vascular pulmonar GRADE
reversible, ya que el pronéstico a largo plazo es malo con aumentoen Rao P, 2018

la morbilidad y mortalidad una vez que se establece el sindrome de

Eisenmenger.

2.5.Complicaciones de la CIV

Pregunta 10. ;Cuales son las complicaciones que presentan los
procedimientos terapéuticos para cierre de CIV en pacientes menores de

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se han informado complicaciones en el 10.7% de los pacientes Moderada
llevados a cierre de CIV por cateterismo cardiaco, estas incluyen con GRADE
mayor frecuencia incluyen anomalias en el ritmo, asi como episodios Rao P, 2018

de hipotension o hemorragia, con mayor riesgo en aquellos pacientes

menores a 10 kg de peso.

Las complicaciones después del cierre de las CIV perimembranosas Moderada
incluyen predominantemente alteraciones del ritmo cardiaco, asi GRADE
como regurgitacion adrtica o tricuspidea, que generalmente son de Rao P, 2018
grado trivial o leve.

Un estudio descriptivo y retrospectivo en pacientes pediatricos que Moderada
se sometieron a cierre quirlrgico de CIV entre enero de 2007 vy julio GRADE
de 2011, reporté como complicaciones médicas inmediatas mas RaoP, 2018
frecuentes:
e 8.2% bloqueo auriculo ventricular de 2° grado e insuficiencia

cardiaca congestiva

e 4.9%. atelectasia e hipertension arterial

e 3% paralisis diafragmatica postoperatoria

e 65.9% ninguna complicacion

e 9.8% dehiscencia esternal

o 8.2% infeccion de herida operatoria

Se debe realizar vigilancia estrecha de complicaciones en los Fuerte
pacientes sometidos a cierre de CIV por via quirlrgica, cateterismo GRADE
cardiaco o procedimiento hibrido. Rao P, 2018
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Yano se recomienda la profilaxis antibiética en los casos de pacientes
con CIV; sin embargo, la indicacion es en los primeros 6 meses
posteriores a la correccion del defecto por cirugia o cateterismo o en
los casos de presentar un defecto residual posterior al procedimiento
correctivo.

Se recomienda administrar profilaxis antiendocarditis en los casos de
cierre por cirugia o cateterismo del defecto, en los primeros 6 meses
posteriores al procedimiento; en caso de presentar defecto residual,
se debera continuar con la profilaxis mientras persiste.

Moderada
GRADE
Rao P, 2018

Débil
GRADE
Rao P, 2018

Pregunta 11. ;:Como es el sequimiento a mediano y largo plazo de los
pacientes sometidos a tratamiento correctivo de la CIA y CIV?

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se ha demostrado que el seguimiento a mediano plazo debe ser con
valoracion ecocardiografica a las 4 semanas del intervencionismo.

En pacientes postintervencionismo, se ha demostrado que el
seguimiento a largo plazo debe ser de por vida cada 1 a 2 afos, por
la existencia del riesgo de erosion en el caso de cierre de CIA.

Los pacientes quirirgicos pueden darse de alta después del primer
afno, a excepcion de aquellos con arritmias cardiacas residuales.

Se da profilaxis antiendocarditis durante los primeros 6 meses
posteriores al tratamiento correctivo independientemente del tipo
de cierre y antiagregantes plaquetarios en pacientes post
intervencionismo durante los primeros 6 meses posteriores a la
colocacion del dispositivo oclusor.

No existen restricciones al ejercicio fisico o deportes en pacientes
asintomaticos antes o después de la intervencion, sin hipertension
arterial, arritmias significativas o disfunciéon del ventriculo derecho.

El riesgo cardiovascular durante el embarazo en pacientes sin
hipertension pulmonar es bajo.

El cierre previo al embarazo podria prevenir embolismos paraddjicos
y empeoramiento de estado clinico.

En pacientes con sindrome de Eisenmenger se contraindica el
ejercicio y el embarazo.
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No se recomienda ejercicio de alto impacto en pacientes con Débil
hipertension arterial pulmonar severa. GRADE
Baumgartner H, 2010

Se recomienda valoracion entre las 4 a 8 semanas posteriores a la Punto de buena
correccion terapéutica independientemente de la técnica utilizada. practica
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3. ANEXOS

3.1.Diagramas de flujo

Algoritmo 1. Diagndstico y tratamiento de la Comunicacion Interauricular

Historia clinica, exploracion fisica, radiografia de torax y electrocardiograma

I
Ecocardiograma transtoracico

{Compatible
W

Concluyente No Concluyente

| |

Tipo de CIA Ecocardiograma tridimensional
Resonancia magnética nuclear

Corrobora defecto
interauricular

Descarta defecto
interauricular

ostium primun; ostium secundum; seno Venoso; fosa oval

¢Posibilidad de cierre
espontaneo?

¢Datos de repercusion
S| hemodindmica, NO—
hipertension pulmonar?
Cateterismo Cierre definitivo
¢ <6 UW/m2SC
¢<bUwW/ ? S ;
de RVP ; Dependiendo de caracteristicas
Cateterismo cardiaco anatomicas

. S Cierre quirdrgico
¢Prueba de vasodilatacion

pulmonar positiva?
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Algoritmo 2. Diagnéstico y tratamiento de la la Comunicacion Interventricular

Historia clinica, exploracidn fisica, soplo, radiografia de térax y electrocardiograma

| Ecocardiograma transtoracico |

¢ Compatible
W

Descarta defecto
. Concluyente No Concluyente
Interventricular
Tipo de CIV Ecocardiograma tridimensional
de entrada; perimembranosa; yuxtarterial Resonancia magnética nuclear

Se corrobora defecto
interauricular

¢éPosibilidad de cierre
espontaneo?

¢Repercusion
hemodindmica?

Edad
< 3 meses

éHipertension pulmonar? N
é <6 UW/m2SC S|
I

de RVP?

¢Datos de endocarditis?

NO
Sl

Manejo antibidtico, hasta
curaciéon

N|O

e Prueba de vasodilataciéon -
Positiva Negativa
pulmonar
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3.2.Cuadros o figuras

Figura 1. Anatomia del septum interauricular y las estructuras circundantes

ClA tipo OP

CIA tipo
seno venos

VST

ClA tipo OS

VT Seno Coronario

(A) Vista normal del septum interauricular desde la auricula derecha.
(B) Tipos de comunicacion interauricular.

CIA = comunicacion interauricular. Ao = Aorta. VE = Valvula de Eustaquio. VCI = vena cava inferior.
VPID = vena pulmonar inferior derecha. VPSD = vena pulmonar superior derecha. VCS = vena cava superior.

VT = Valvula de Tebesio. OS= Ostium secundum. OP = Ostium Primum.
Fuente: Geva T, Martins JD, Wald RM Atrial septal defects Lancet. 2014 May 31;383(9932):1921-32. doi: 10.1016/S0140-
6736(13)62145-5. Epub 2014 Apr 8.

Figura 2. Anatomia del septum interventricular y los tipos de defectos
.

CIV de
entrada

Clv
muscular

Fuente: Geva T, Martins JD, Wald RM Atrial septal defects Lancet. 2014 May 31;383(9932):1921-32. doi: 10.1016/S0140-
6736(13)62145-5. Epub 2014 Apr 8.
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3.3.Listado de Recursos

3.3.1. Tabla de Medicamentos

Medicamentos mencionados en la guia e indicados en el tratamiento de los Defectos de los tabiques interauricular e

interventricular del Cuadro Basico y Catalogo de Insumos del Sector Salud:

Clave Principio activo Dosis recomendada Presentacion Efectos adversos Interacciones Contraindicaciones

010.000.0574.00 Inicial de 1.3 a 2.2 mg/kg de Cada tableta contiene: Tos seca, dolor Diuréticos y otros Hipersensibilidad a
peso corporal 0.15 a 0.30 Captopril 25 mg. toracico, proteinuria, antihipertensivos captopril,
mg/ kg de peso corporal/ cada Envase con 30 tabletas. cefalea, taquicardia, incrementan su insuficiencia renal,
8 horas. hipotension, fatiga y efecto hipotensor. inmunosupresion,
Captopril Dosis maxima al dia: 6.0 diarrea. Antiinflamatorios no  hiperpotasemia y tos
mg/kg de peso corporal. esteroideos croénica.
En Insuficiencia cardiaca iniciar disminuyen el efecto
con 0.25 mg/kg de antihipertensivo.
peso corporal/dia e ir Con sales de potasio
incrementando hasta 3.5 o diuréticos
mg/kg ahorradores de
de peso corporal cada 8 h. potasio se favorece
la hiperpotasemia.
010.000.0502.00 Prematuros: 15 a 40 pg/kg Cada tableta contiene: Anorexia, nausea, Disminuye su efecto  Hipersensibilidad al
Recién nacido: 30 a 50 ug/kg Digoxina 0.25 mg. vomito, diarrea, con antiinflamatorios ~ farmaco.
2 a 5afios: 25 a 35ug/ke. Envase con 20 tabletas. bradicardia, arritmias no esteroideos, con Precauciones: En
010.000.0503.00 Cinco a diez afos: 15 a 30 Cada ml contiene: ventriculares, bloqueo litio puede ocurrir pacientes con dafio
ng/kg Digoxina 0.05 mg. auriculoventricular, intoxicacion con el renal, diabetes,
Digoxina Mayores de diez afios: 8 a 12 Envase conteniendo 60 ml  insomnio, depresion y metal, los insuficiencia cardiaca

010.000.0504.00

ug/kg

La dosis de impregnacion debe
ser administrada en un lapso
de 24 horas.

La mitad de la dosis calculada
se administra inmediatamente,
una cuarta parte 8 horas
después y la cuarta parte
restante 16 horas después de
la primera.

La dosis diaria de
mantenimiento corresponde a
1/3 de la dosis de
impregnacion y debe
administrarse 24hs después de
la Gltima dosis de
impregnacion

con
gotero calibrado de 1 ml
integrado o adjunto al
frasco y le sirve de tapa
Cada ampolleta contiene:
Digoxina 0.5 mg.
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010.000.2501.00

Enalapril o
Lisinopril o
Ramipril

010.000.2304.00
010.000.2304.01

Espironolactona

010.000.2157.00

010.000.2307.00
Furosemida

010.000.2308.00

Inicial: 10 mg al dia y ajustar
de acuerdo a la respuesta.
Dosis habitual: 10 a 40 mg al
dia.

Nifios: 3.3 mg/kg de peso
corporal/ dia, administrar cada
12 horas.

Oral

2 mg/kg de peso corporal/dia
cada 8 horas.

Dosis maxima 6 mg/kg de
peso corporal/ dia.

Intravenosa o intramuscular.
Inicial: 1 mg/kg de peso
corporal, incrementar la dosis
en 1mg cada 2 horas hasta
encontrar el efecto
terapéutico.

Dosis maxima: 6 mg/kg/dia.

Cada capsula o tableta
contiene:

Enalapril 10mg.

Lisinopril 10 mg.

Ramipril 10 mg.

Envase con 30 capsulas o
tabletas.

Cada tableta contiene:

Espironolactona 25 mg
Envase con 20 tabletas.
Envase con 30 tabletas.

Cada ml contiene:
Furosemida 10 mg.
Envase con un

Cada tableta contiene:
Furosemida 40 mg.
Envase con 20 tabletas
Cada ampolleta contiene:
Furosemida 20 mg.
Envase con 5 ampolletas
de 2 ml.
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Cefalea, mareo,
insomnio, nausea,
diarrea, exantema,
angioedema y
agranulocitosis

Hiperpotasemia,
mareo, confusion
mental, eritema
maculo papular,
ginecomastia,
impotencia, efectos
androgénicos.

Nausea, cefalea,
hipokalemia, alcalosis
metabdlica,
hipotension arterial,
sordera transitoria,
hiperuricemia,
hiponatremia,
hipocalcemia,
hipomagnesemia

Disminuye su efecto
con antiinflamatorios
no esteroideos, con
litio puede ocurrir
intoxicacién con el
metal, los
complementos de
potasio aumentan el
riesgo de
hiperpotasemia.
Potencia la accién de
otros diuréticos y
anthipertensores. El
acido acetilsalicilico
disminuye el efecto
dela
espironolactona. La
asociacion de
espironolactona con
los inhibidores de la
ECA vy los
suplementos de
potasio producen
hiperkalemia.
Edema asociado a:
Insuficiencia renal.
Insuficiencia
cardiaca.
Insuficiencia
hepatica.

Edema pulmonar
agudo.

Hipersensibilidad al
farmaco.
Precauciones: En
pacientes con dano
renal, diabetes,
insuficiencia cardiaca
y enfermedad
vascular.

Hipersensibilidad al
farmaco,
hiperkalemia,
hipoaldosteronismo.
Precauciones: No
debe administrarse
con suplementos de
potasio e inhibidores
de la ECA para evitar
el desarrollo de
hiperkalemia.

Hipersensibilidad al
farmaco, embarazo
en el primer
trimestre e
insuficiencia
hepatica.
Precauciones:
Desequilibrio
hidroelectrolitico.
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3.4.Protocolo de Busqueda

La busqueda sistematica de informacién se enfocd en documentos obtenidos con la tematica de Diagndstico
y tratamiento de los defectos de los tabiques interauricular e interventricular en Menores de 18
anos en Segundo y Tercer Nivel de Atencidn. Se realizé en PubMed, sitios Web especializados de guias de
practica clinica y del area clinica.

Criterios de inclusidn:

e Documentos escritos en espafol o inglés.
e Documentos publicados de 1 de enero de 2011 a 30 de abril de 2018.
e Documentos enfocados a humanos.

Criterios de exclusion:
e Documentos escritos en otro idioma, diferente al espafiol o inglés.

3.4.1. Busqueda de Guias de Prdctica Clinica

Se realiz6 la busqueda en PubMed, utilizando el término MeSh "heart septal defects, atrial”, considerando los
criterios de inclusién y exclusion definidos. No se obtuvieron resultados.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"heart septal defects, atrial'[MeSH Terms] AND ((Practice Guideline[ptyp] OR 0
Guideline[ptyp]) AND ("2011/01/01"[PDAT] : "2018/04/30"[PDATI]) AND
"humans“[MeSH Terms] AND (English[lang] OR Spanish[lang]) AND ("infant"[MeSH

Terms] OR "child"[MeSH Terms] OR “"adolescent"[MeSH Terms1))

Se replico la bldsqueda, sin considerar grupo etario. Se obtuvieron 5 resultados, de los cuales se utilizdé 1
documento.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"heart septal defects, atrial'[MeSH Terms] AND ((Practice Guideline[ptyp] OR 5
Guideline[ptyp]) AND ("2011/01/01"[PDAT] : "2018/04/30"[PDAT]) AND
"humans"[MeSH Terms] AND (English[lang] OR Spanish[lang]))

Ademas se realiz6 la busqueda de GPC’s en los sitios Web especializados enlistados a continuacion:

SITIOS WEB ALGORITMO DE BUSQUEDA # DE # DE DOCUMENTOS
RESULTADOS UTILIZADOS
OBTENIDOS

GIN "heart septal defects atrial” 0 (Descartado por
estar bajo revision,
programado para
diciembre 2018 y en
aleman)

NICE heart septal defects atrial 1 0

Guidance category: Clinical
guidelines
NICE guidelines
Status: Published
SIGN "heart septal defects atrial" 0 0
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GUIASALUD defectos septales 0 0
GUIAS AUGE defectos septales 0 0
(Ministerio Salud

Chile)

Australian heart septal defects atrial 0 0
Government.

National Health and
Medical Research
Council. Clinical
Practice Guidelines

portal
CMA INFOBASE heart septal defects atrial O 0
Searched in: Title and Subject
NHS Evidence heart septal defects atrial child 16 1
Evidence type: Guidance
Area of interest: clinical
From: 01/01/2011 to
30/04/2018
TOTAL 18 1 (Duplicado)

3.4.2. Busqueda de Revisiones Sistemdticas

Se realiz6 la busqueda en PubMed con el término MeSh "Heart Septal Defects, Atrial", considerando los
criterios de inclusion y exclusion definidos. Se obtuvieron 96 resultados, se utilizaron 3 documentos (uno de
éstos ya se habia obtenido en busqueda anterior) en la actualizacién de la GPC.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"Heart Septal Defects, Atrial“[Mesh] AND ((systematic[sb] OR Meta-Analysis[ptyp]) 96
AND ("2011/01/01"[PDAT]:"2018/04/30"[PDAT]) AND "humans"[MeSH Terms]
AND (English[lang] OR Spanish[lang]))

También se realiz6 la busqueda con el término MeSh “Heart Septal Defects, Ventricular”, considerandolos
criterios de inclusion y exclusién definidos. Se obtuvieron 18 resultados, se utilizdé 1 documento en la
actualizacién de la GPC.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"Heart Septal Defects, Ventricular'[Mesh] AND ((systematic[sb] OR Meta- 18
Analysis[ptyp]) AND ("2011/01/01"[PDAT] : "2018/04/30"[PDATI]) AND
"humans“[MeSH Terms] AND (English[lang] OR Spanish[lang]))

A continuacion se realiz6 la busqueda con el término MeSh "heart defects, congenital”. Se obtuvieron 343
resultados, se utilizaron 2 documentos.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"heart defects, congenital'[MeSH Terms] AND ((systematic[sb] OR Meta- 343
Analysis[ptyp]) AND ("2011/01/01"[PDAT] : "2018/04/30"[PDATI]) AND
"humans“[MeSH Terms] AND (English[lang] OR Spanish[lang]) AND ("infant"[MeSH

Terms] OR "child"[MeSH Terms] OR “adolescent"[MeSH Terms1))
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3.4.3. Busqueda de Estudios Observacionales

Se realizé la bUsqueda de estudios comparativos en PubMed, utilizando el término MeSh "Heart Septal
Defects, Atrial”, considerando los criterios previamente definidos. Se obtuvieron 210 resultados, se utilizd 1
documento en la actualizacion de la GPC.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"Heart Septal Defects, Atrial’[Mesh] AND (comparative study[sb] AND 210
("2011/01/01"[PDAT]:"2018/04/30"[PDATI]) AND "humans"[MeSH Terms] AND
(English[lang] OR Spanish[lang]))

Se realizé la busqueda de reviews en PubMed, con el término MeSh "Heart Septal Defects, Atrial". Se
obtuvieron 278 resultados, se utilizé 1 documento.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"Heart Septal Defects, Atrial"[Mesh] AND (review[sb] AND 278
("2011/01/01"[PDAT] : "2018/04/30"[PDAT]) AND "humans'[MeSH Terms]
AND (English[lang] OR Spanish[lang]))

También se realiz6 la busqueda de reviews en PubMed, con el término MeSh “Heart Septal Defects,
Ventricular”, con los criterios definidos. Se obtuvieron 85 resultados, se utilizaron 2 documentos en la
actualizacién de la GPC.

ALGORITMO DE BUSQUEDA RESULTADO

"Heart Septal Defects, Ventricular'[Mesh] AND review[sb] AND 85
("2011/01/01"[PDAT] : "2018/04/30"[PDAT]) AND "humans"[MeSH Terms]
AND (English[lang] OR Spanish[lang])

A continuacion se presentan los sitios Web del area clinica de donde se obtuvieron documentos de utilidad
para la actualizacion de la GPC.

# DE DOCUMENTOS
SITIOS WEB UTILIZADOS
PubMed Central (PMC) 3

SciELO México 1

En resumen, en el desarrollo de este protocolo de bisqueda se obtuvieron un total de 1057 resultados, de los
cuales se utilizaron 15 documentos en la actualizacion de esta GPC.
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3.5. Escalas de Gradacion

GRADE (The Grading of Recommendations Assessment, Development and

Evaluation)

GRADO DE EVIDENCIA

1A. Evidencia de alta calidad

DESCRIPCION

Es muy improbable que investigaciones adicionales
cambien nuestra confianza en la estimacion del
efecto

GRADO DE RECOMENDACION

Recomendacion Fuerte, puede aplicarse a la
mayoria de los pacientes en la mayoria de
circunstancias, sin reserva

1B. Evidencia de moderada
calidad

Es probable que la investigacion adicional tenga un
impacto importante en nuestra confianza en la
estimacion del efecto y puede cambiar la
estimacion

Recomendaciéon Fuerte, puede aplicarse a la
mayoria de los pacientes en la mayoria de
circunstancias, sin reserva

1C. Evidencia de baja o muy
baja calidad

Es muy probable que investigaciones adicionales
tengan un impacto importante en nuestra
confianza en la estimacion del efecto y es probable
que cambie la estimacion

Recomendacién Fuerte, pero puede cambiar
cuando se disponga de mayor evidencia de
calidad

2A. Evidencia de alta calidad

Es muy improbable que investigaciones adicionales
cambien nuestra confianza en la estimacién del
efecto

Recomendacién Débil, la mejor accién puede
variar dependiendo de las circustancias de los
pacientes o de los calores de la sociedad

2B. Evidencia de moderada
calidad

Es probable que la investigacion adicional tenga un
impacto importante en nuestra confianza en la
estimaciéon del efecto y puede cambiar la
estimacion

Recomendacion Débil, la mejor accién puede
variar dependiendo de las circustancias de los
pacientes o de los calores de la sociedad

2C. Evidencia de muy baja
calidad

Cualquier estimacién del efecto es muy incierta

Recomendacién Muy Débil, otras alternativas
pueden ser igualmente razonables

Fuente: Carlos Manterola, Claudia Asenjo-Lobos y Tamara Otzen Jerarquizacion de la evidencia. Niveles de evidencia y grados de recomendacion de uso
actual, 2014; National Institute for Health and Care

SISTEMA GRADE DE GRADOS DE RECOMENDACION

Recomendacién Fuerte Débil No especifica Débil Fuerte
(definitivamente (Problablemente (Probablemente no (Definitivamente
hacer) hacer) hacer) no hacer)

Balance entre efectos Efectos deseables Efectos deseables Efectos Efectos indeseables Efectos indeseables
deseables e claramente tienen probablemente iguales o probablemente claramente tienen
indeseables de la mayor peso que los  tienen mayor peso inciertos tienen mayor peso mayor peso que

intervencion indeseables que los indeseables que indeseables indeseables

Fuente: Carlos Manterola, Claudia Asenjo-Lobos y Tamara Otzen Jerarquizacion de la evidencia. Niveles de evidencia y grados de recomendacién de uso
actual, 2014; National Institute for Health and Care
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3.6. Cédula de verificacion de apego a recomendaciones clave

Diagndstico(s) Clinico(s):

CIE-10: Q21.0 Defecto del Tabique Ventricular.

CIE-10: Q21.1 Defecto del Tabique Auricular, Agujero oval(abierto o persistente), Ostium
secundum (abierto o persistente), Defecto del Seno (coronario, venoso).

GPC-55-482-18

CIE-9-MC / CIE-10

Cédigo del CMGPC:

TITULO DE LA GPC

Diagnéstico y tratamiento de los defectos de los tabiques interauricular e interventricular en menores de
18 anos en segundo y tercer nivel de atencién

POBLACION BLANCO USUARIOS DE LA GUIA NIVEL DE ATENCION

Calificacion de
las
recomendaciones

Cardiblogo Intervencionista en Cardiopatias sesundo v tercer nivel (Cumplida: SI=1,
menores de 18 anos Congénitas, Cardidlogo Intervencionista Pediatra, degatenci\c'/)n IN[OEIOR
Pediatra, Cardidlogo Pediatra No Aplica=NA)

PROMOCION
Se recomienda el diagnéstico con ecocardiografia fetal a toda mujer embarazada _

PREVENCION
En pacientes con sindrome de Eisenmenger se contraindica el ejercicio y el embarazo

Se recomienda administrar profilaxis antiendocarditis en los casos de cierre por cirugia o cateterismo del
defecto, en los primeros 6 meses posterior al procedimiento; en caso de presentar defecto residual, se debera
continuar con la profilaxis mientras persiste.

DIAGNOSTICO I

Se realiza ecocardiograma en todo paciente con sospecha clinica y bloqueo de rama derecha en el
electrocardiograma, para descartar defecto de tabique interauricular
El estudio ecocardiografico transtoracico de la CIA mencioné:

¢ Lalocalizacién y el tamafio del defecto

e La conexidn de las venas pulmonares y sistémicas

e Anomalias asociadas

e Larepercusion hemodinamica

e El calculo de la magnitud del cortocircuito

o Lapresion pulmonar

Se realiza cierre del defecto de la CIA en todos los pacientes que presenten datos de sobrecarga de volumen
en cavidades derechas y resistencias pulmonares < 6 UW/m?SC

La cirugia incluy6 cierre directo en defectos pequefios o cierre con parche en defectos mas grandes

El cierre de la CIA se realiza antes de los 25 anos de edad, ya que la edad es el principal factor para obtener
mejores resultados; 2 mayor edad, existen mayores riesgos de complicaciones y muerte

Se realiza el cierre de CIV moderadas a grandes con repercusién hemodinamica y enfermedad vascular
pulmonar reversible ya que el prondstico a largo plazo es malo con aumento en la morbilidad y mortalidad
una vez que se establece sindrome de Eisenmenger

En pacientes con hipertensién pulmonar y RVP entre 6 a 8 UW/m?2SC se sesiond caso en conjunto entre

cardiologia y cirugia cardiovascular para individualizar el tratamiento

Se realiza vigilancia estrecha de complicaciones en los pacientes sometidos a cierre de CIV por via

quirdrgica, cateterismo cardiaco o procedimiento hibrido

Total de recomendaciones cumplidas (1)

Total de recomendaciones no cumplidas (0)

Total de recomendaciones que no aplican al caso evaluado (NA)
Total de recomendaciones que aplican al caso evaluado

Porcentaje de cumplimiento de las recomendaciones evaluadas (%)
Apego del expediente a las recomendaciones clave de la GPC (SI/NO)
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4. Glosario

Atresia tricuspidea: cardiopatia congénita cianégena en la cual no se forma la valvula triclspide, resultando en una ausencia de
conexién entre auricula y ventriculo derechos. Requiere de manera obligada que exista una comunicacién interauricular y una
comunicacioén interventricular.

Canal auriculo ventricular: también llamado defecto del tabique auriculo ventricular o defecto de los cojinetes endocardicos. Es una
cardiopatia congénita en la cual existe una alteracién en la formacién del tabique auriculo ventricular resultando en una comunicacién
interauricular tipo ostium primum, una comunicacion interventricular de entrada y una valvula atrioventricular comdn.

Doble salida de ventriculo derecho: cardiopatia congénita en la cual tanto la arteria pulmonar como la aorta emergen del ventriculo
derecho; requiere de manera obligada que exista una comunicacion interventricular.

Embolismo paradaéjico: se refiere a un embolismo arterial que se produce por el paso de émbolos desde el sistema venoso, secundario
auna comunicacién entre la circulacién venosa y arterial con un cortocircuito de derecha a izquierda. Principalmente se debe a la presencia
de un foramen oval permeable.

Procedimiento hibrido/perventricular: procedimientos en los cuales se combina el uso de técnicas quirdrgicas con el manejo
intervencionista o por cateterismo. Consiste en realizar una puncion directa del ventriculo derecho por via quirlrgica y posteriormente
colocar un catéter a través de dicha incisidn para realizar el cierre de una comunicacién interventricular con dispositivo.

Resistencias vasculares pulmonares: fuerzas que se oponen al flujo a través del lecho vascular pulmonar. Se calcula utilizando la
presion arterial pulmonar, la presion de atrio izquierdo y el gasto cardiaco; se expresa en dyn/s/cm. Suelen utilizarse las unidades Wood
para referirse a las resistencias vasculares pulmonares, las cuales corresponden a la presion arterial pulmonar media menos la presion de
enclavamiento capilar pulmonar media en mmHg entre el gasto cardiaco en I/min. Una unidad Wood equivale a 80 dyn/s/cm.

Sindrome de Down: trastorno genético secundario a trisomia del cromosoma 21, que se caracteriza por retraso en el desarrollo
psicomotor de grado variable, hipotonia muscular y laxitud auricular, fisuras palpebrales oblicuas hacia arriba, epicanto interno, cuello
corto, puente nasal deprimido, pliegue palmar Unico, talla baja, alteraciones gastrointestinales (atresia duodenal, malformaciones
anorrectales, enfermedad de Hirschsprung), crisis convulsivas, leucemia, enfermedades autoinmunes, alteraciones endocrinolégicas
(hipotiroidismo) y cardiopatias congénitas (CIA, CIV, defecto de la tabicacién auriculoventricular).

Sindrome de Eisenmenger: se refiere a la forma mas avanzada de hipertension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas, en la cual
se establece un cortocircuito de derecha a izquierda a través de un defecto cardiaco congénito (comunicacion interauricular,
comunicacién interventricular o conducto arterioso persistente).

Sindrome Ellis Van Creveld: sindrome secundario a mutaciones en los genes EVC y EVC2, caracterizado por talla baja, polidactilia
bilateral postaxial, displasia ungueal y dental y malformaciones cardiacas congénitas (CIA, CIV, conducto arterioso, defecto de la
tabicacién auriculoventricular).

Sindromes de isomorfismo auricular (heterotaxia): sindromes caracterizados por simetria en los érganos que normalmente son
asimétricos. Suelen acompariarse de anomalias en la posicién cardiaca, malformaciones cardiacas complejas, alteraciones en la forma y
posicion del bazo y anomalias en la posicidn de los érganos toracicos y abdominales. Existen dos tipos: a) asplenia (dextromorfismo) que
se refiere a que las estructuras poseen caracteristicas derechas y se acompana de ausencia de bazo y b) poliesplenia (levomorfismo) que
se refiere a que las estructuras poseen caracteristicas izquierdas y se acompana de multiples bazos.

Sindrome de Holt Oram: sindrome secundario a mutaciones en el gen TBX5, caracterizado por defectos en las extremidades superiores,
principalmente del eje radial (pulgares trifalangicos o ausentes, focomelia, hipoplasia o aplasia del radio) y malformaciones cardiacas (CIA
tipo ostium secundum y CIV).

Sindrome de Jarcho-Levin: disostosis espondilocostal secundaria a mutaciones de los genes DLL3 y MESP2, caracterizada por cuello
corto con movilidad limitada, escipulas aladas, tronco corto, talla baja, mdltiples anomalias vertebrales (fusion de vértebras,
hemivértebras, fusion costal, escoliosis grave), alteraciones del sistema nervioso central (espina bifida, meningocele), alteraciones de la
via urinaria (hipospadias) y cardiopatias congénitas (CIA, conexién anémala de venas pulmonares).

Sindrome de Noonan: sindrome secundario a mutaciones en el gen PTPN11, caracterizado por talla baja, dismorfias faciales
caracteristicas (hipertelorismo, ptosis, orejas de implantacién baja y en rotacién posterior), cuello corto, deformacion de la caja toracica,
déficit intelectual leve, criptorquidia, y cardiopatias congénitas, principalmente estenosis pulmonar, miocardiopatia hipertréfica, CIA y
Clv.

Tetralogia de Fallot: cardiopatia congénita ciandgena compuesta por cuatro anormalidades morfolégicas relacionadas: comunicacién
interventricular, estenosis pulmonar subvalvular (infundibular), cabalgamiento de la aorta sobre el septum interventricular e hipertrofia
ventricular derecha.

Tronco arterioso comun: cardiopatia congénita cianégena por alteracién en el desarrollo del tronco arterial primitivo, el cual no se
divide de manera normal en aorta y arteria pulmonar, resultando en un solo vaso grande que emerge de ambos ventriculos.
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