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RESUMEN

Este Anuario destaca trabajos recientes sobre cardio-
patias congénitas que han sido publicados en las pri-
ncipales revistas de Cardiologia. Se citan mas de 100
articulos. Los subtitulos se utilizan para agrupar los
trabajos relevantes y permitir que los lectores se
concentren en sus temas de interés, pero no preten-
den abarcar todos los aspectos de las cardiopatias
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congénitas.
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ABSTRACT

This Almanac highlights recent papers on congenital
heart disease in the major cardiac journals. Over 100
articles are cited. Subheadings are used to group
relevant papers and allow readers to focus on their
areas of interest, but are not meant to be com-
prehensive for all aspects of congenital cardiac
disease.

Key words: Heart Defects, Congenital; Heart Failure;
Surgery; Heart Catheterization
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EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de las cardiopatias congénitas en Euro-
pa fue recientemente informada en dos importantes
trabajos. Los datos de una base de datos central para
29 registros poblacionales en 16 paises mostraron una
prevalencia total de 8 por 1000". La tasa de deteccidn
global de cardiopatias congénitas prenatales no cro-
mosdmicas fue sélo del 20 %, aunque el 40 % de los
casos graves fueron diagnosticados antes del naci-
miento. Se calcula que cada afio en la Unién Europea
nacen 36.000 nifios con cardiopatia congénita y otros
3.000 son diagnosticados con esta misma afeccion,
pero mueren por interrupcion del embarazo debido a
la anomalia fetal. En una revisidn sisteméatica® de 114
articulos y 2.409.1867 nacidos vivos, la prevalencia de
las cardiopatias congénitas aumentd con el tiempo de
0,6/1000 en 1930 a 9,1/1000 después de 1995. El in-
dice se estabilizé en los ultimos 15 afios, pero significa
que 1,35 millones de nifios nacen cada afio con cardio-
patia congénita. La prevalencia fue mayor en Europa
gue en América del Norte.

Mediante la utilizacidn de datos del Registro de
malformaciones congénitas de Paris® se observd un
aumento del riesgo de cardiopatias congénitas por
causa de las técnicas de reproduccion asistida. EI ma-
yor riesgo variaba con el método de la técnica de
reproduccion asistida y el tipo de anomalia cardiaca.
Los autores especulan que esto puede ser debido a la
tecnologia para la reproduccidon o a la causa subya-
cente de infertilidad de la pareja.

GENETICA
Tres cuartas partes de los pacientes con sindrome de
supresion 22q11.2 (22g11.2DS) presentan una cardio-
patia congénita y, aunque es una practica comun
hacer la prueba del 22q11.2DS a todos los nifios con
lesiones cardiacas tipicas, muchos pacientes adultos
no han sido investigados. Se realizd una revisién en
una poblacién adulta de 479 pacientes con lesiones
tipicas® (tetralogia de Fallot, atresia pulmonar y comu-
nicacién interventricular). Ya se conocia que veinte
pacientes presentaban 22q11.2DS pero se detectd una
microsupresion en otros 24 pacientes. Los autores
consideran que, como el sindrome tiene implicaciones
clinicas y reproductivas significativas, las pruebas ge-
néticas deben ser consideradas en todos los pacientes
adultos con tetralogia de Fallot y atresia pulmonar con
comunicacién interventricular.

La tetralogia de Fallot es comun en individuos con

supresion hemicigota del cromosoma 22q11.2 que eli-
mina el factor de transcripcidn cardiaco TBX1. Los exo-
nes TBX1 fueron secuenciados en 93 pacientes con
tetralogia no sindrémica®. Se realizaron andlisis de
polimorfismo de un solo nucledtido en 356 pacientes
con tetralogia, en sus padres y en controles sanos. Se
identificaron tres nuevas variantes no presentes en
1.000 cromosomas de controles sanos étnicamente
idénticos. Este estudio demostré que las variantes po-
co frecuentes de TBX1 con consecuencias funcionales
estan presentes en una pequefia proporcion de pa-
cientes con tetralogia no sindrémica. El tema contro-
versial de la utilizacion e interpretacién de las pruebas
genéticas fue revisado por Caleshu et al.®.

En un estudio de siete familias se demostré que la
transposicion familiar de las grandes arterias era cau-
sada por multiples mutaciones en los genes de latera-
lidad’. Esto proporciona evidencia de que algunos
casos de transposicion familiar son causados por
mutaciones en los genes de lateralidad, y por lo tanto,
forman parte del mismo espectro patoldgico del sin-
drome de heterotaxia, lo cual habla en favor de un
modo oligogénico o complejo de herencia en estas
genealogias. El editorial de Keavney® consideré lo an-
terior como un paso util en la comprensién de la trans-
posicion. La homocisteina es conocida como un factor
de riesgo independiente para la cardiopatia congénita
por lo que se puede esperar que las anomalias gené-
ticas que afectan a la homocisteina influyan en la inci-
dencia de problemas cardiacos congénitos. Esto quedd
demostrado cuando una variante funcional del intrén-
1 de metionina sintetasa reductasa aumenté significa-
tivamente el riesgo de cardiopatia congénita en la
poblacién China de Han’.

CARDIOLOGIA FETAL
La cardiologia fetal sigue siendo una piedra angular de
la practica cardiaca congénita. El articulo de Marek et
al.*® ofrece una visién general Unica del diagndstico
prenatal en la Republica Checa, que en virtud de la
estricta organizaciéon de los servicios de salud posibi-
litd el desarrollo de un registro nacional integral
durante mds de dos décadas. Se alcanzaron algunos
éxitos particulares y en los ultimos afos, el diagnéstico
prenatal del sindrome de cavidades izquierdas hipo-
pldsicas alcanzé el 95,8 %, mientras que la transpo-
sicion se diagnostica en sélo el 25,6 % de los casos.
Existe un debate sobre si el desarrollo prenatal de
las cdmaras cardiacas depende del flujo, pero un mag-

CorSalud 2013 Ene-Mar;5(1):30-42 31



Anuario 2012: Cardiopatias congénitas

nifico articulo de Stressig et al., realizado en Bonn™,
demostré que el flujo preferencial a las cavidades
derechas en el contexto de una hernia diafragmatica si
perjudica el desarrollo de las cavidades izquierdas.

El bloqueo auriculo-ventricular fetal aislado se exa-
mind en un estudio retrospectivo europeo de 175 ca-
sos™. Los factores de riesgo para un mal resultado
fueron la gestacidn < 20 semanas, la frecuencia ventri-
cular < 50/min, la hidropesia y la funcién ventricular
afectada. No se ha observado un efecto significativo
del tratamiento con corticoides. En un estudio mul-
ticéntrico francés, 13.141 pacientes con bloqueo
auriculo-ventricular no inmune, diagnosticados en el
utero o hasta la edad de 15 afios, recibieron un segui-
miento a largo plazo y mostraron resultados sorpren-
dentemente buenos, sin muertes o miocardiopatia di-
latada en un seguimiento medio de 11,6 £ 6,7 afos.

El bloqueo auriculo-ventricular puede reflejar la
exposicion prenatal a anticuerpos anti-SSA/Ro mater-
nos, y ha sido demostrada la elevada mortalidad aso-
ciada con el lupus neonatal cardiaco™. En un estudio
no aleatorizado multicéntrico con 20 fetos expuestos a
anticuerpos maternos de lupus® se observé que el tra-
tamiento intravenoso con gamma globulina y esteroi-
des, mejord potencialmente los resultados para estos
nifos, con una supervivencia mayor a la esperada. Sin
embargo, un estudio prospectivo con 165 fetos
expuestos a anticuerpos anti-Ro/La encontré que la
prolongacion auriculo-ventricular fetal no predijo la
progresion a bloqueo cardiaco, de modo que se cues-
tiond la conducta diagnéstico-terapéutica basada en la
estrategia de identificacion y tratamiento de prolonga-
cién auriculo-ventricular fetal.

El tratamiento farmacoldgico transplacentario para
taquiarritmias del feto fue revisado en un estudio mul-
ticéntrico”, el cual mostré la superioridad de la flecai-
nida y la digoxina. Sin embargo, al no ser aleatorio,
este estudio no fue lo suficientemente sélido.

MIOCARDIOPATIA, INSUFICIENCIA CARDIACA Y
TRASPLANTE
El cribado pre-participativo para la miocardiopatia estd
ganando mds atencidn en los medios de comunica-
cién. Un estudio italiano sobre el valor del cribado pre-
participativo de los nifios mediante ECG, demostrd
que la persistencia, pasada la pubertad, de la inver-
sion de la onda T, se asocié con un mayor riesgo de
miocardiopatia®®.

Saber cuando proponer el trasplante en los pacien-

tes ambulatorios sigue siendo un tema dificil. Se rea-
lizd una revision del riesgo de muerte y el trasplante
en la miocardiopatia dilatada pedidtrica utilizando una
base de datos multicéntrica. Los autores mostraron
gue un aumento del didmetro diastdlico final del
ventriculo izquierdo se asociaba con un mayor riesgo
de trasplante pero no con la muerte®. Un trabajo
realizado por Giardini et al.?® ha demostrado que las
pruebas metabdlicas de esfuerzo son utiles para
predecir el prondstico, pero los porcentajes de los
valores predichos son mejores que los numeros
absolutos. Generalmente el trasplante por cardiopatia
congénita se considera un gran riesgo, a pesar de que
en una pequefa serie de trasplante en adultos con
enfermedades congénitas en el Reino Unido se mues-
tran resultados alentadores®. Una revisién de una
base de datos norteamericana de mas de mil trasplan-
tes por cardiopatias congénitas en adultos, confirmé la
alta mortalidad a los 30 dias, pero también una mejor
supervivencia tardia después del trasplante. A pesar
de que los trasplantes de corazdn siguen siendo un
recurso valioso, en la actualidad los resultados justi-
fican la continua expansidn de los programas de tras-
plante por cardiopatias congénitas en adultos?.

Una base de datos internacional mostré que la oxi-
genacion extracorpérea por membrana no parece ser
un apoyo circulatorio fiable a largo plazo en nifios que
esperan un trasplante cardiaco®. Afortunadamente,
existen otras opciones de apoyo, y Stiller et al.** pro-
porcionan una visidn general Gtil del apoyo cardiovas-
cular mecénico en lactantes y nifios.

EL VENTRICULO UNICO

Los pacientes con un ventriculo Unico siguen siendo un
gran foco para los recursos de la cardiopatia congéni-
ta. Existen muchas controversias sobre el tratamiento
de estos pacientes. Los inhibidores de la enzima con-
versora de angiotensina (ECA) se utilizan a menudo en
esta compleja circulacién, pero los efectos de su vaso-
dilatacion no estan claros. El trabajo en niflos con
derivaciones cavopulmonares bidireccionales demos-
tré que el enalaprilato no aumentd el gasto cardiaco
total, sino que redistribuyé el flujo a la parte inferior
del cuerpo, con la consecuente disminucién en la
saturacion arterial de oxigeno®. Los autores concluye-
ron que es dificil aumentar el gasto cardiaco en estos
pacientes, y los inhibidores de la ECA se deben utilizar
con precaucion en pacientes con saturaciones adrticas
limitrofes. Este trabajo se adapta bastante bien a los
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resultados de un ensayo aleatorizado y multicéntrico,
que encontré que la administracion de enalapril a
lactantes con ventriculo Unico en el primer afio de vida
no mejord el crecimiento somatico, la funcién ven-
tricular o la gravedad de la insuficiencia cardiaca®. En
un analisis posterior de su poblaciéon de estudio, los
autores también demostraron que el genotipo de reni-
na aldosterona influye en la remodelacién ventricular
en nifios con ventriculo tnico®.

Los resultados tardios después del procedimiento
de Fontan siguen siendo una preocupacién. En algunos
pacientes, con el tiempo, se produce una insuficiencia
circulatoria progresiva, cuya fisiopatologia subyacente
no se entiende completamente. En una revision de la
evidencia actual sobre alteraciones en la vasculatura
pulmonar en pacientes sometidos al procedimiento de
Fontan, se discutié el potencial de los tratamientos
aprobados para la hipertensién arterial pulmonar que
pueden proporcionar beneficios?®. La enfermedad he-
patica se reconoce ahora como un problema grave
después del procedimiento de Fontan. A menudo se
observaron disfuncion hepatica y cambios cirréticos en
una serie de pacientes sometidos al procedimiento de
Fontan®. Las complicaciones hepaticas se correlacio-
naron con la duracién de la circulacién de Fontan. Los
autores concluyeron que estos pacientes necesitan
evaluaciones regulares de la funcién hepatica, aunque
algunos marcadores incruentos de fibrosis hepatica
pueden ser utilizados de forma efectiva. En una re-
ciente reunion de consenso sobre este problema, el
grupo recomendd un protocolo de estudio prospectivo
sobre la evaluacién de la funcidén hepatica 10 afios
después de un procedimiento de Fontan®.

El uso de la anticoagulaciéon después del procedi-
miento de Fontan sigue siendo controvertido. Se infor-
mo sobre un estudio multicéntrico y aleatorizado de
heparina o warfarina después del procedimiento de
Fontan®’. Un total de 111 pacientes fueron aleato-
rizados. Hubo una incidencia de trombosis muy similar
en ambos grupos: 12/57 con aspirina y 13/54 en el
grupo de warfarina. Aunque no hubo diferencias, los
autores concluyeron que como la tasa de trombosis
fue tan alta, deben considerarse enfoques alterna-
tivos.

Otra controversia sobre el procedimiento de Fon-
tan incluye el uso de fenestraciones, ya que aunque
pueden mejorar los resultados quirdrgicos inmediatos,
hay una preocupacién acerca de las complicaciones
tardias. Los resultados finales para la fenestracion de

la via venosa sistémica en el momento del procedi-
miento de Fontan se registraron en un estudio multi-
céntrico retrospectivo no aleatorizado®’. De las 361
fenestraciones, hubo pocos resultados perjudiciales
tardios, con una media de 8 + 3 afos después de la
cirugia. Las saturaciones fueron de 89 % vs. 95 % en el
grupo fenestrado.

IMAGENOLOGIA

La ecocardiografia tridimensional se estd desarro-
llando rdpidamente y su aplicacién a la cardiopatia
congénita puede ser uno de sus usos principales en los
proximos afios®. Otros métodos de imagenologia
emergentes incluyen una nueva técnica de ultrasonido
de alta resolucién®. Los autores describieron la téc-
nica en adolescentes después de la reparacidn de la
coartacién en la infancia temprana, y demostraron un
aumento del grosor preductal de la intima y la media
arterial, la masa del ventriculo izquierdo y de la rigidez
en la aorta ascendente en adolescentes. Las anomalias
cardiovasculares mas pronunciadas después de la im-
plantacion de un stent en la coartacidén parecian estar
relacionadas con la mayor edad del paciente en el
momento de la intervencién.

CIRUGIA

El registro holandés Corvitia Congénita (CONCOR, por
sus siglas en inglés), para adultos con cardiopatia con-
génita, fue revisado para observar los resultados de la
cirugia en adultos predominantemente jévenes con
esta afeccion®. Una quinta parte requirié cirugia car-
diovascular durante un periodo de 15 afios y en el 40
% la cirugia fue una reintervencién. Los hombres con
cardiopatia congénita tenian, con respecto a las
mujeres, una mayor probabilidad de someterse a una
cirugia en la edad adulta y una supervivencia consis-
tentemente peor a largo plazo después de las reinter-
venciones.

Se informaron resultados funcionales detallados a
los 8,1 afios (rango 2,0-14,0) después de la operacion
de Ross en 45 sujetos (edad 24,6 afios, rango de 16,9-
52,2 afios), que se sometieron a este procedimiento
entre 1994 y 2006. Se utilizaron la resonancia magné-
tica cardiovascular, la ecocardiografia y las pruebas de
esfuerzo cardiopulmonares®. Los autores demostra-
ron una leve disfuncidn del auto y el homoinjerto en la
mayoria de los pacientes después del procedimiento
de Ross, asociados con buena funcion ventricular y
capacidad de ejercicio. La supervivencia tardia se com-
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paré en un estudio de 918 pacientes sometidos al
procedimiento de Ross y 406 pacientes con valvulas
mecanicas entre 18-60 afios de edad, que sobrevi-
vieron a un procedimiento electivo (1994-2008). Con
el uso del propensity score matching, la supervivencia
tardia se compard entre los dos grupos®’. En pacientes
comparables, no hubo diferencia en cuanto a la super-
vivencia tardia en la primera década postoperatoria
entre el procedimiento de Ross y el implante de una
valvula adrtica mecdnica con éptimo auto-control de la
anticoagulacién. Los autores demostraron que la
supervivencia en estos pacientes adultos jovenes se-
leccionados fue excelente, tal vez como resultado del
auto-control altamente especializado de la anticoagu-
lacién, mejor momento para la cirugia y una seleccidn
mejorada de los pacientes en los Ultimos afios. A pesar
del advenimiento del procedimiento de Ross, la cirugia
valvular adrtica en nifios sigue siendo un tema com-
plejo y dificil, y una visién general util fue proporcio-
nada por d'Udekem®.

En un informe sobre el riesgo que la cirugia re-
presenta para el neurodesarrollo®, se revisaron las
evaluaciones neuropsicoldgicas y estructurales cere-
brales por imagenologia en nifios de 16 afios con
transposicion de grandes vasos que se sometieron a la
cirugia de intercambio arterial en la infancia. Los nifios
fueron aleatorizados a una derivacion cardiopulmonar
continua de bajo flujo o paro circulatorio total, pero se
encontraron pocas diferencias significativas entre el
grupo de tratamiento. Sin embargo, los adolescentes
con transposiciéon de grandes vasos que han sido
sometidos a la cirugia de intercambio arterial tienen
un mayor riesgo con respecto a su neurodesarrollo.
Los autores consideran que es provechoso que los
nifios con cardiopatias congénitas sean vigilados
permanentemente para detectar las dificultades que
aparezcan.

TETRALOGIA DE FALLOT

Un estudio que utiliza datos de speckle tracking en pa-
cientes con tetralogia de Fallot corregida demostré
que la deformacién del tracto de salida del ventriculo
derecho se retrasa, causando una reduccidon en el
tiempo de retardo ventricular derecho, lo cual esta sig-
nificativamente asociado a un deterioro de la funcion
ventricular derecha®. La insuficiencia de la cavidad
cardiaca derecha tardia es un problema grave en la
tetralogia y en la transposicion corregida congéni-
tamente. En un estudio con 40 de estos pacientes,

mediante ecocardiografia con contraste, se encontrd
que la densidad microvascular miocardica de la pared
septal del ventriculo derecho en pacientes con hiper-
trofia, debido a la presidn y/o sobrecarga de volumen,
se reduce. Los autores consideran que esto puede
estar relacionado con una disminucién de la reserva
de perfusidn miocardica y a una alteracion de la fun-
cion sistélica ventricular derecha®. Un informe del
impacto de la fisiologia restrictiva sobre la funcién del
ventriculo derecho después de la correccidon de la
tetralogia, encontré que la rigidez diastdlica del ventri-
culo derecho se incrementé®. Sin embargo, la res-
puesta lusitropica a agentes adrenérgicos B fue anor-
mal, independientemente de la fisiologia restrictiva.
En una investigacion de 29 nifios asintomaticos con
tetralogia corregida®, a pesar de una moderada dilata-
cion ventricular derecha y bloqueo de rama derecha
en comparacion con los controles, los autores demos-
traron la ausencia de asincronia ventricular derecha e
izquierda en reposo, pero detectaron asincronia meca-
nica, inducida por el ejercicio. Esto no estuvo relacio-
nado con la duracidn del complejo QRS, los volimenes
y funcién ventriculares, o el consumo maximo de
oxigeno. En un estudio de tetralogia corregida en
adultos, la disfuncién ventricular longitudinal izquierda
se asocid con un mayor riesgo de muerte subita car-
diaca o arritmias potencialmente mortales®. Los auto-
res concluyen que, en combinacién con las variables
ecocardiograficas de las cavidades derechas del cora-
z6n, estas medidas proporcionaron resultados con in-
formacidn importante para estimar el prondstico.

HIPERTENSION PULMONAR
Un estudio prospectivo abierto con sildenafilo en 84
pacientes arrojé mas evidencias sobre los beneficios
de los vasodilatadores pulmonares en el sindrome de
Eisenmenger®. Doce meses de tratamiento con silde-
nafilo oral fue bien tolerado y parecid mejorar la
capacidad de ejercicio, la saturacion arterial sistémica
de oxigeno y los parametros hemodindmicos en pa-
cientes con sindrome de Eisenmenger. Se informd
sobre la importancia de la reactividad vascular pulmo-
nar, como un predictor independiente de la evolucion
en 38 pacientes con Eisenmenger que recibieron
bosentan®.

Se informd acerca de una cohorte nacional Unica de
pacientes con hipertensidn pulmonar en la infancia del
Reino Unido”. Los autores demostraron, por primera
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vez, que la incidencia de la hipertensidn pulmonar es
menor en niflos que en adultos y que las caracteris-
ticas clinicas pueden ser diferentes. La mayoria de los
nifios se presentan con signos clinicos de enfermedad
avanzada, y el estado clinico de presentacién es
predictivo del prondstico. Esta experiencia de 7 afios
confirmd la mejora significativa en la supervivencia
sobre los controles histéricos. El mismo grupo también
informé sobre un nuevo enfoque de la TC para el
prondstico®™. Ellos encontraron que la ramificacion
fractal cuantifica los cambios vasculares y predice la
supervivencia en la hipertensién pulmonar. La nece-
sidad del desarrollo de medicamentos pediatricos para
la hipertensién pulmonar fue destacada por Barst®. En
un estudio de pacientes con sindrome de Eisenmenger
(n=181, edad 36,9 + 12,1 afos, el 31 % con sindrome
de Down), en el que se midieron las concentraciones
de péptido natriurético tipo B (BNP, por sus siglas en
inglés), como parte de la atencidn clinica de rutina, se
descubrié que éstas predijeron el prondstico®. Ade-
mas, los autores especularon que los tratamientos
dirigidos a la enfermedad pueden ayudar a reducir las
concentraciones de BNP en esta poblacién, mientras
que pacientes sin tratamiento previo tienen concen-
traciones de BNP estaticas o en aumento. Este tema se
trata con mas detalle en un editorial escrito por
D'Alto’.

TRASTORNOS ARTERIALES EN LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Mientras que las anomalias de la pared adrtica han
sido descritas en los trastornos hereditarios del tejido
conectivo, como el sindrome de Marfan y la enfer-
medad de la valvula adrtica bicdspide52’53, informes
recientes indican la participacidn adrtica similar en
cardiopatias congénitas cldsicas, como la coartacion de
la aorta, la tetralogia de Fallot y la transposicién de
grandes vasos; la resonancia magnética (RM) es clave
en la definicién del problema®. La dilatacién arterial
pulmonar se observa con anomalias de la valvula pul-
monar y enfermedades del tejido conectivo, pero
también se produce en asociacién con la valvula
adrtica bicuspide, en ausencia de una anomalia de la
valvula pulmonar, lo que sugiere una enfermedad pri-
maria de la pared del vaso que predispone a la dilata-
cién arterial®.

INTERVENCION POR CATETER
Con el aumento del uso de procedimientos cardiolo-

gicos intervencionistas en los jovenes es claramente
importante tener en cuenta la exposicién a la radia-
cion. Datos provenientes de Italia alertan que los nifios
con cardiopatias congénitas son expuestos a una
significativa dosis acumulativa de radiacién®®. Calculos
indirectos sobre riesgo de cancer y estudios directos
de ADN mostraron que los nifios con cardiopatias
congénitas estan expuestos a una dosis de radiacion
significativa, y enfatizaron en la necesidad de la
optimizacion estricta de la dosis de radiacién en nifios.
El editorial de Hoffmann y Bremerich profundizé en los
riesgos>’.

Los nuevos avances en las técnicas de cateteri-
zacion contindan. Un ensayo prospectivo, aleatori-
zado, multicéntrico, de investigacion sobre exencion
de dispositivo en los Estados Unidos compard el uso
de globos de corte con globos de alta presion en el
tratamiento de la estenosis de la arteria pulmonar. Los
autores encontraron una mayor eficacia para el globo
de corte y un perfil de seguridad similar’®. Datos del
Reino Unido sobre mas de 100 procedimientos con
stent por coartacion en un solo centro®, demostraron
que este procedimiento es eficaz para la coartacidon
adrtica y la re-coartacidén, con indices de compli-
caciones entre bajo e intermedio. Los aneurismas
después del procedimiento fueron poco frecuentes y
no se observaron fracturas de los stents de nueva
generacion. El método éptimo para el seguimiento de
estos pacientes no esta claro, y tanto la TC como la RM
se consideran Utiles®. Un estudio observacional multi-
céntrico de EE.UU. informé datos de 350 nifios con
coartacién nativa > 10 kg®'. Hubo 217 stents, 61 angio-
plastias con globo y 72 procedimientos quirurgicos. La
colocacién de stents y la cirugia resultaron mejores
que las angioplastias con globo en cuanto a la
reduccion del gradiente de presion arterial desde las
extremidades superiores a las inferiores en un segui-
miento a corto plazo, y tuvieron también mejores
resultados integrados de la imagen del arco adrtico.
Los pacientes con stent tuvieron la menor estancia
hospitalaria y la menor tasa de complicaciones, aun-
gue eran mas propensos a requerir una intervencion
planificada. Los autores advirtieron sobre la interpre-
tacion de los resultados, ya que el estudio no fue
aleatorio. La angioplastia con globo para la obstruc-
cién del arco adrtico suele ser necesaria después del
procedimiento de Norwood, y los resultados de un
estudio retrospectivo®® informaron que sélo el 58 % de
los que tienen una primera angioplastia con globo no

CorSalud 2013 Ene-Mar;5(1):30-42 35



Anuario 2012: Cardiopatias congénitas

fueron sometidos a reintervencion del arco a los 5
afios, con el mayor riesgo de reintervencién en
aquellos con menos de 3 meses de la intervencion
inicial y en aquellos con resultados iniciales menos
exitosos.

Roberts et al.” informaron sobre una experiencia
multicéntrica de sustitucién exitosa de la valvula tri-
cuspide percutanea mediante el uso de la valvula
Melody en 15 pacientes. A todos se les habia colocado
una protesis bioldgica o conducto, y habian desarro-
llado una estenosis o regurgitacién significativa. Se
informaron resultados alentadores con la valvula
transcatéter Edwards SAPIEN para la insuficiencia del
conducto en posicion pulmonar en 36 pacientes de
cuatro centros®. Imagenes Utiles de este dispositivo
fueron publicados por Lauten et al.®®. Se informé sobre
los resultados de la pre-implantacién de stent 1 afo
después de utilizar la valvula Melody en posicién pul-
monar®® en 65 pacientes. Los resultados hemodina-
micos iniciales se mantuvieron al aifo, pero no hubo
evidencias de una posterior remodelacién funcional
positiva después de los efectos agudos inmediatos.

Las estrategias que rodean la estimulacién cardiaca
en lactantes y niflos son a menudo objeto de debate.
Un reciente estudio multicéntrico demostré que la
estimulacién ventricular izquierda se asocié con una
mejor funcidn sistdlica que la estimulacién ventricular
derecha®, y una revisién til puso los problemas de la
estimulacién en nifios en su contexto®.

I63

CARDIOPATIAS CONGENITAS DEL ADULTO

La creciente poblacion de adultos con cardiopatias
congénitas se refleja en el creciente nimero de pu-
blicaciones en este campo. La cifra ascendente de
hospitalizaciones de adultos con cardiopatia congénita
fue descrita utilizando un registro nacional holandés®.
Durante 28.990 pacientes/afios, 2.908 pacientes (50
%) fueron ingresados en el hospital. La edad media al
ingreso fue de 39 afios (rango 18-86). Las tasas de
ingreso fueron por lo menos dos veces mas altas que
en la poblacién general, y esto se acentudé mds en los
grupos de mayor edad. Con el envejecimiento de esta
poblacidn, los autores abogan por la preparacién opor-
tuna de los recursos sanitarios.

Una investigacion realizada en Toronto describid la
debilidad de los musculos respiratorios y dseos en
adultos con cardiopatia congénita, la cual se asemeja a
la observada en los adultos mayores con insuficiencia
cardiaca avanzada’®. La importancia de este cambio de

enfoque en los mecanismos de tolerancia reducida al
ejercicio en las cardiopatias congénitas se discute con
mas detalle en un editorial de Giardini’*. Los biomar-
cadores también pueden tener un papel importante
en la evaluaciéon de estos pacientes. Se investigo la
relacién de la funcién sistémica del ventriculo derecho
por ECG y los niveles de NT-proBNP en adultos mucho
después del procedimiento de Senning o Mustard’. Se
demostrd que los niveles circulantes de NT-proBNP y
varios parametros del ECG de superficie constituyen
marcadores secundarios de la funcion sistémica del
ventriculo derecho, y proporcionaron informacion adi-
cional sobre el estado de la insuficiencia cardiaca. Aun-
que los pediatras estdn muy conscientes de la asocia-
cion entre el sindrome de Down y las cardiopatias
congénitas, una informacién de los Paises Bajos cons-
tatdé que el 17 % de los pacientes con sindrome de
Down, que viven en centros residenciales, presenta-
ban cardiopatias congénitas no diagnosticadas. En la
primera etapa del estudio se incluyeron 31 centros y
1.158 pacientes’>. Los autores recomiendan el examen
cardiaco en pacientes mayores con sindrome de
Down, para quienes estan disponibles nuevas opcio-
nes terapéuticas, y para prevenir complicaciones
cardiacas en la vejez.

El ictus fue una causa importante de morbilidad en
la cardiopatia congénita del adulto, segin un analisis
retrospectivo de bases de datos Europeas y Canadien-
ses’®, con un total de 23.153 pacientes de 16-91 afios
(edad media 36,4). Entre ellos, 458 pacientes (2,0 %)
presentaron uno o mas accidentes cerebrovasculares.
La prevalencia mas alta fue en las lesiones ciandticas
50/215 (23,3 %).

Un meta-analisis y una revision sistematica de los
cierres de comunicacidn interauricular identificaron 26
estudios, que incluyeron 1841 pacientes que fueron
sometidos a cierre quirldrgico y 945, a cierre percuta-
neo’. El meta-analisis que utilizé un modelo de efec-
tos aleatorios demostré una reduccidn en la preva-
lencia de taquiarritmias auriculares tras el cierre de la
comunicacion interauricular [OR=0,66 (IC del 95 %:
0,57 a 0,77)]. Este efecto fue demostrado después del
cierre, tanto percutdneo como quirurgico. El segui-
miento inmediato (<30 dias) y a mediano plazo (30
dias — 5 afios) también demostraron una reduccioén en
la prevalencia de taquiarritmias auriculares.

Inuzuka et al. revisaron datos de 1.375 pacientes
adultos consecutivos con cardiopatia congénita (edad
33 + 13 afos), que se sometieron a la prueba de es-
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fuerzo cardiopulmonar en un solo centro, durante un
periodo de 10 afios’. Ellos mostraron que la prueba
de esfuerzo cardiopulmonar proporciona informacién
prondstica importante en pacientes adultos con
cardiopatia congénita. Sin embargo, consideraron que
el prondstico debe ser abordado de manera diferente,
dependiendo de la presencia de cianosis, el uso de
medicamentos bradicardizantes y el nivel de ejercicio
alcanzado.

EMBARAZO Y CARDIOPATIAS CONGENITAS
Las enfermedades del corazén se han convertido en el
principal factor de mortalidad materna durante el
embarazo en los paises desarrollados. El nimero cada
vez mayor de mujeres con cardiopatia congénita que
sobrevive hasta la edad adulta, ha hecho de la aten-
cion durante el embarazo en este grupo, una impor-
tante area de la Cardiologia obstétrica. Se ha hecho
énfasis en la atencién necesaria para este grupo
vulnerable”. Se investigaron los resultados de 405
embarazos de mujeres con cardiopatia congénita, asi
como las complicaciones cardiacas tardias’®. Aunque
los sucesos adversos durante el embarazo son bien
conocidos, el problema de las complicaciones car-
diacas tardias’® después del embarazo, es menos cono-
cido. Los autores encontraron que las caracteristicas
maternas antes del embarazo pueden ayudar a iden-
tificar a las mujeres en mayor riesgo de complica-
ciones cardiacas tardias. Los incidentes cardiacos
adversos durante el embarazo también fueron impor-
tantes y estan asociados a un mayor riesgo de com-
plicaciones cardiacas tardias. Opotowsky et al. utiliza-
ron el registro nacional de ingresos hospitalarios de los
EE.UU. para evaluar los partos anuales de las mujeres
con cardiopatia congénita’®. Estos aumentaron un 34,9
% entre 1998 y 2007, en comparacion con un aumento
del 21,3 % en la poblacidon general. Las mujeres con
cardiopatia congénita tenian mdas probabilidades de
sufrir un suceso cardiovascular (4.042/100.000 vs.
278/100.000 partos), la arritmia fue el suceso cardio-
vascular mas comun. La muerte ocurrio en 150/
100.000 pacientes con cardiopatias congénitas en
comparacién con 8,2/100.000 pacientes que no la pa-
decian. La enfermedad compleja se asocié con una
mayor probabilidad de sufrir un suceso cardiovascular
adverso respecto a la cardiopatia congénita simple
(8.158/100.000 vs. 3.166/100.000, OR multivariable =
2,0,1Cdel 95 %: 1,4 a 3,0).

Lui et al. investigaron la respuesta de la frecuencia

cardiaca durante el ejercicio y los resultados del em-
barazo en mujeres con cardiopatia congénita®. La
frecuencia cardiaca maxima, la frecuencia cardiaca
maxima programada por la edad y el indice crono-
trépico, se asociaron con una complicacidn cardiaca.
Los incidentes neonatales ocurrieron en el 20 %. El
consumo maximo de oxigeno no se asocié con un
resultado adverso del embarazo. Los autores conclu-
yeron que una respuesta cronotrdopica anormal se
correlaciona con resultados adversos del embarazo en
mujeres con cardiopatia congénita, y debe ser consi-
derada en el perfeccionamiento de esquemas de
estratificacion del riesgo.

CARGA MUNDIAL DE LA ENFERMEDAD
CARDIOVASCULAR

La cardiopatia congénita en los paises en vias de
desarrollo es claramente importante, ya que la gran
mayoria de los pacientes nacen en estos paises. Un
hallazgo preocupante en Nueva Delhi® es que el
género femenino es un factor determinante para la no
realizacion de la cirugia cardiaca pediatrica. El estudio
prospectivo de 405 casos incluyé entrevistas a
profundidad. Se llegd a la conclusion de que factores
sociales arraigados subyacen a este prejuicio de
género. Una visidn interesante de este problema la
ofrecen Daljit Singh y sus colegas®. En un pais desa-
rrollado (Taiwan), una investigacion de 289 pacientes
adultos con cardiopatia congénita encontré que el
sexo femenino se asocié con una mala calidad de vida
fisica y psicoldgica®. Los denominadores comunes de
calidad de vida fueron principalmente los rasgos de la
personalidad, los trastornos psicoldgicos y el apoyo
familiar; pero, curiosamente, no la gravedad de la
enfermedad.

La persistencia del conducto arterioso es una lesion
facil de tratar, pero si no se trata, los conductos de
gran tamafio pueden llevar a la enfermedad vascular
pulmonar. Una presentacion tardia en los paises en
vias de desarrollo significa que muchos pacientes pre-
senten un nivel de hipertensién pulmonar que podria
hacer peligrosa una intervencién. Los resultados de un
estudio realizado en México®® son importantes vy
alentadores. Ellos informaron sobre 168 pacientes que
solo presentaban persistencia del conducto arterioso
(PCA) y presidn sistdlica de la arteria pulmonar > 50
mmHg. La edad media fue de 10,3 + 14,3 afios (media
3,9), el diametro del PCA fue de 6,4 + 2,9 mm (media
5,9), la presidn sistdlica de la arteria pulmonar fue de

CorSalud 2013 Ene-Mar;5(1):30-42 37



Anuario 2012: Cardiopatias congénitas

63,5 = 16,2 mmHg (media 60). La tasa de éxito general
fue de 98,2 %. El seguimiento de 145 (86,3 %) casos
durante 37,1 £ 24 meses (media 34,1), mostré una ma-
yor disminucién de la presion pulmonar a 30,1 £ 7,7
mmHg (p <0,0001). Los autores han demostrado que
en casos seleccionados el tratamiento percutaneo del
PCA hipertensivo es seguro y eficaz, y que las pre-
siones pulmonares disminuyen inmediatamente y con-
tindan haciéndolo con el tiempo.

IMAGENES DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS
Quizas uno de los aspectos mds atractivos de la
cardiopatia congénita es la estética de las anomalias.
Esto se presta a la imagenologia, y las imagenes de las
cardiacas congénitas animan las paginas de muchas de
las principales revistas de Cardiologia. Por lo tanto,
parece apropiado poner fin a este Anuario haciendo
referencia a algunas de las imagenes mas impresio-
nantes que reflejan las areas clave de las cardiopatias
congénitas que se discutieron anteriormente, y que
incluyen el intervencionismo®™?!, enfermedades feta-
les y neonatales®*®, insuficiencia cardiaca con soporte
mecanico®, cardiopatias congénitas en adolescentes y
adultos”®, imagenologia avanzada con RM y TC*%
y morfologia inusual®; todo lo cual bien vale la
pena mirar para amenizar una noche mientras nos po-
nemos al dia con las revistas de Cardiologia.

Colaboradores: MB y ND realizaron la revision de la
literatura; MB escribid el primer borrador del manus-
crito, que fue revisado y aprobado por ambos autores.

Conflicto de intereses: Ninguno.

Procedencia y revision por pares

En Heart: Por encargo, revisado por pares internamen-
te.

En CorSalud: Por invitacidén de la ESC Editors' Network
(Red de Editores de la Sociedad Europea de Cardiolo-
gia). Sin revision.
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