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RESUMEN
Presentamos 3 pacientes con cardiopatia Congénita (CIA) en una misma familia diagnosticada en el servicio de cardiologia

del Hospital General “Juan B Vifas Gonzalez.” En Palma Soriano. Provincia Santiago de Cuba, Sobresaliendo el paren-
tesco entre ellas (Madre, hija y nieto) que avala la trasmisién genética Autosémica Dominante. De ellas 2 con cirugias
cardiovascular y evolucién satisfactoria sin residuos ni secuelas.
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ABSTRACT
We present 3 patients with congenital heart disease (CIA) in the same family diagnosed in the cardiology service of the Gen-

eral Hospital "Juan B Vinas Gonzalez." In Palma Soriano. Santiago de Cuba Province, Outstanding kinship between them
(Mother, daughter and grandson) that endorses the dominant Autosomal genetic transmission. Of them 2 with cardiovascu-

lar surgeries and satisfactory evolution without residues or sequelae.
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Introduccion

En nuestros dias las Cardiopatias Congénitas
(CC) tienen una frecuencia aproximada de 8
x 1000 nacidos vivos y de 27 x 1000 en las
muertes fetales. Siendo las mas comun de
las anomalias congénitas que llegan a ser

diagnosticadas en la adultez.

La Comunicacién Interauricular (CIA) repre-
senta el 10-15% de todas las cardiopatias
congénitas y son las que con mas frecuencia
aparecen de forma aislada en adolescentes y
adultos. La CIA tipo Ostium Secundum (OS)
representa el 70% de todos los defectos in-
terauriculares (6-10% de todas las cardiopa-
tias congénitas, 5-6 casos por 10000 nacidos
vivos) y con una frecuencia 2:1 en mujeres.
Por las caracteristicas de este articulo com-
partiremos los elementos referentes a los
defectos que tienen relevancia clinica, mu-
chos defectos pequenos no se detectan cli-
nicamente y a veces son hallazgos casuales

al realizar ecocardiograma por otros motivos.

Los defectos de septacién Interauriculares
resultan en nuestro medio las malformacio-
nes congénitas mas frecuentes en la adultez.
Dentro de estas la CIA tipo Ostium Primun
ocupa aproximadamente el 20% vy los defec-
tos Tipo seno Venoso son muy raros, repre-

sentando menos del 1% de todas las CIA' "2,

Presentacion de casos
A continuacién son presentados tres casos
clinicos en el orden en que se les realiza

diagnéstico en la consulta de Cardiologia del

Hospital General Municipal Docente “Juan B
Vinas Gonzalez” perteneciente al Nivel Se-
cundario de atencion médica hasta su con-
ducta terminal en el Nivel Terciario de aten-
cién médica en el Cardiocentro de la Region

Oriental en la Provincia de Santiago de Cuba.

CASO No.1
Datos Generales
Presentamos una paciente femenina de 27

afios de edad con a antecedentes de que a
los 10 afos se le realiz6 el diagnostico de
una Comunicacion Interauricular (CIA) tipo
(OS) con repercusion hemodinamica resul-
tando significativa la presencia de dilatacion
de cavidades derechas y movimiento parado-
jico del septum como signo de sobrecarga.
(Figura No.1)

Conducta seguida

Para el momento del diagndstico se tomé la
decisién en colectivo de practicar tratamien-
to quirdrgico en el Cardiocentro de Santiago
de Cuba. La evolucién postoperatoria fue
satisfactoria no existiendo residuos ni secue-
las, esto permitid posteriormente durante la
vida de la paciente en su adultez llevar al
término dos partos eutdcicos sin complica-
ciones.

Figura No.1. Ecocardiografia preoperatoria, que
muestra la existencia del defecto de septacion Interauri-
cular.
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Elementos de interés genéticos

En la actualidad la paciente engendré dos
hijos, al mas pequefo de ellos se le practico
Cirugia Cardiovascular por diagnéstico de
CIA Tipo Ostium Secundum a los 18 meses
de vida. En la actualidad ambos pacientes
cuentan con un seguimiento por consulta

especializada.
CASO No.2

Datos Generales

Continuamos la serie de presentacién con
una paciente de 52 anos de edad y se le
realizé un ECOCARDIOGRAMA 2D Y MM
por dicho antecedente y se le diagnosticd
una CIA (OS) con repercusién hemodinami-
ca y signos de Hipertension pulmonar Con-
firmandose en el “Cardiocentro Saturnino
Lora” de Santiago de Cuba con ECO Dop-
pler Color. En este momento por la Historia
Natural de esta cardiopatia Congénita pre-
senta dilatacion marcada de cavidades dere-
chas e hipertensiéon pulmonar y miocardiopa-
tia dilatada secundaria a su enfermedad

congénita. (Figura No.2)

Conducta seguida

Se tomd la decisién inicial de imponer trata-
miento médico, para lo cual se disend una
estrategia farmacolo6gica con IECA, diuréticos
y vasodilatadores pulmonares. Se comple-
ment6 la terapéutica con la implantacién
hace 6 meses de un marcapaso permanente

por Bloqueo AV de tercer grado.

Figura No.2. Ecocardiografia Doppler Color. Estudio
preoperatorio.
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Elementos de interés genéticos
Se recoge el antecedente de una CIA Tipo

(OS) en su Unica descendencia femenina.
CASO No.3

Datos generales

Preescolar de 4 anos de edad con diagnos-
tico de cardiopatia congénita desde los 18
dias de nacido CIA tipo OS.

Conducta seguida

Por la repercusion hemodinamica. CIA de 14
mm de diametro con repercusién hemodi-
namica con QP/QS 1.5:1 al cual se le realizo
tratamiento quirdrgico en el Cardiocentro
William Soler Llevando seguimiento en con-
sulta de cardiologia, en este momento sin
residuos ni secuelas de la cirugia cardiovas-

cular. (Figura No.3)
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Figura No.3. Ecocardiografia Doppler Color. Estudio
preoperatorio.
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Elementos de interés genéticos

Son referidos los importantes antecedentes
de la abuela materna y la madre con cardio-
patia congénita CIA tipo OS, resultando signi-
ficativo que esta Ultima fue operada durante
la infancia en el Cardiocentro de Santiago de
Cuba. Se reporté tener un hermano sin Car-

diopatia ni sindrome genético diagnosticado.

Discusion general
En nuestro pais en el afio 2006, se reportod
una prevalencia ajustada de defectos cardia-

1°1° Las malfor-

cos mayores de 2,56 por mi
maciones congénitas constituyeron en nues-
tro medio la segunda causa de muerte en
ninos menores de un afio y entre 1y 4 afios y
la tercera causa en los nifios entre 5 y 14
afnos. Se calcula que un 50% de estas muer-
tes son por CC. Un 5% aparecen asociadas a
cromosomopatias (sindrome de Down, Tur-
ner, Patau, Edwards, Lejeune), y predominan
los defectos septales auriculo-ventriculares,
excepto en el sindrome XO, donde es propia
la coartacion de la aorta (Cvo)lz' . Un 3%
se relaciona con un gen patoldgico Gnico de

tipo autosémico (recesivo o dominante) o

ligado al sexo. Ejemplos conocidos son los
sindromes de Ellis-van-Creveld, Holt-Oram,
Apert y Noonan. Esta orientacién patogénica
tiene valor diagnostico, ya que obliga a pen-
sar en CC ante una serie de sindromes bien
definidos y a buscar malformaciones extra-
cardiacas, casi en un 7% de las CC, las que

ascienden al 15% en la T. de Fallot.

Al hablar de herencia multifactorial, el riesgo
de recurrencia cuando ha habido ya una CC
en un hermano e incluso en uno de los pro-
genitores no es muy alto, alcanza el 6% en
los defectos septales ventriculares, seguido
de otras afecciones, como comunicacion
interauricular y la persistencia del conducto

arterioso.

Segun la Asociaciébn estadounidense del
corazon, aproximadamente 35 000 bebés
nacen cada afio con algun tipo de malforma-
cion congénita cardiaca. La CC es responsa-
ble de mas muertes en el primer afio de vida
que cualquier otro defecto de nacimiento>™.
En Espafa, se producen aproximadamente
483 000 nacimientos anuales, por lo que
alrededor de 4 000 nifios nacen con una mal-
formacion cardiaca. En un estudio realizado
en Londres para evaluar recurrencias de CC
en 6 640 mujeres, se observé un promedio
de 5,7 % de recurrencia®. Se desconocen
las causas de las CC en un gran niamero de
casos, aunque existen evidencias de que la
herencia desempefia un papel decisivo en un
8% de los afectados y los teratdgenos estan
involucrados en solo 1 al 2% de ellos. La
génesis del 90% restante es multifactorial; es

decir, existe una predisposicion hereditaria,
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