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La in ci den cia de las car dio pa tías con gé ni tas (CC) es

de 8 ca da 1.000 na ci dos vi vos, en adul tos se es ti ma

en 6,12%(1). De es tos, en los paí ses de sa rro lla dos, se

es ti ma que el 80% pue de al can zar la edad adul ta.

Los avan ces re gis tra dos en re la ción con el diag nós -

ti co no in va si vo, la ci ru gía car día ca, el ca te te ris mo

in ter ven cio nis ta y la elec tro fi sio lo gía han per mi ti do 

el cre ci mien to de ni ños por ta do res de CC, y el se gui -

mien to sis te ma ti za do y tra ta mien to de las com pli -

ca cio nes de ma ne ra exi to sa han po si bi li ta do la exis -

ten cia en el mo men to ac tual de una po bla ción ca da

vez ma yor de pa cien tes adul tos por ta do res de CC.

Las CC en el adul to re pre sen tan un de sa fío diag nós -

ti co nue vo pa ra el car dió lo go clí ni co da da la va ria da

com ple ji dad ana tó mi ca y fun cio nal de las mal for -

ma cio nes car día cas. La ex plo ra ción fí si ca, el elec -

tro car dio gra ma (ECG) y la ra dio gra fía de tó rax si -

guen sien do los tres pi la res bá si cos en los que se sus -

ten ta el diag nós ti co clí ni co. La eco car dio gra fía

trans to rá ci ca es, sin du da, la téc ni ca de ima gen que

apor ta ma yor in for ma ción y, en mu chos ca sos, su fi -

cien te. Pe ro los pa cien tes adul tos no tie nen, en ge -

ne ral, bue na ven ta na ul tra só ni ca. A es to se su ma

que las in ter ven cio nes qui rúr gi cas pre vias aña den

ma yor de te rio ro de la ima gen. La eco car dio gra fía

tran se so fá gi ca, la an gio to mo gra fía y la re so nan cia

nu clear mag né ti ca son más fá ci les de rea li zar de

for ma ru ti na ria en el adul to por cuan to no pre ci san

anes te sia. Estas téc ni cas, jun to con la car dio lo gía

nu clear y el ca te te ris mo car día co, com ple tan los

mé to dos diag nós ti cos de se gun do ni vel dis po ni bles

en la ac tua li dad, ta bla 1(2-4).

La tra yec to ria pe diá tri ca de los pa cien tes con

CC es tá mar ca da ha bi tual men te por el con si de ra ble 

es fuer zo de las fa mi lias y de la co mu ni dad mé di ca,

in clu yen do los ad mi nis tra do res de re cur sos pa ra la

sa lud. Estos es fuer zos van de la ma no con al tos cos -

tos, prin ci pal men te en re la ción con las car dio pa tías

com ple jas, que re quie ren reo pe ra cio nes e in ter na -

cio nes pro lon ga das. Las con se cuen cias so cia les y

psi co ló gi cas de las se cue las de es tos tra ta mien tos en 

edad pe diá tri ca pue den te ner re per cu sio nes ad ver -

sas en el adul to. Estos fac to res de ben ser vir de es tí -

mu lo pa ra que se pro por cio ne a los adul tos so bre vi -

vien tes una asis ten cia ade cua da. La iden ti fi ca ción

de es tos pa cien tes y su de ri va ción a cen tros es pe cia -

li za dos de be con si de rar se esen cial y es im por tan te

re sal tar que la gran ma yo ría de los pro ce di mien tos

rea li za dos es pa lia ti va, lo cual ha ce es pe cial men te

im por tan te el se gui mien to de ru ti na(3-5).

El in for me de la 32ª Con fe ren cia de Bet hes da,

en el año 2001, es ti mó que ha bía al re de dor de 2.800

adul tos con CC por ca da mi llón de ha bi tan tes, más

de la mi tad de ellos con de fec tos de com ple ji dad mo -

de ra da o al ta, y es es te nú me ro cre cien te de adul tos

los que ne ce si tan una aten ción es pe cia li za da(6).

En el mar co del vi gé si mo ter cer Con gre so Uru -

gua yo de Car dio lo gía, de sa rro lla do en Mon te vi deo

en el año 2008, se efec tuó el cur so de edu ca ción mé -

di ca con ti nua de la So cie dad Uru gua ya de Car dio lo -

gía, tra tan do el te ma “Car dio pa tías con gé ni tas en el 

adul to”. En ese en ton ces, el cuer po edi tor de la Re -

vis ta Uru gua ya de Car dio lo gía en ten dió que el mis -

mo de be ría ser trans crip to(7).

En la in tro duc ción se ha cía el si guien te enun cia -

do: “El pro gre so de la car dio lo gía pe diá tri ca en los

úl ti mos años plan tea un cla ro de sa fío pa ra el car -

dió lo go, ya que es y se rá re que ri da su in ter ven ción

en un nú me ro ca da vez ma yor de pa cien tes por ta do -

res de car dio pa tías con gé ni tas, tra ta das o no, en ten -

dién do se co mo tal: tra ta mien to mé di co, por ca té ter o

qui rúr gi co (pa lia ti vo o de fi ni ti vo), que dan do fre -
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Tabla 1. Indicaciones de las técnicas de imagen de segundo nivel

Técnica de imagen Indicaciones

Ecocardiografía transesofágica Ven ta na trans to rá ci ca muy li mi ta da

 Aná li sis seg men ta rio en ca sos com ple jos

 Foramen oval permeable y aneu ris ma del ta bi que in te rau ri cu lar

 Cie rre de co mu ni ca ción in te rau ri cu lar (CIA) con dis po si ti vo per cu tá neo

 CIA seno-ve no so

 Cor tria tria tum

 Dehis cen cia de par ches in traau ri cu la res

 Com pli ca cio nes de la ci ru gía de Fon tan

 Cri te rios de ope ra bi li dad de Ebstein

 Va lo ra ción pe rio pe ra to ria de in su fi cien cia aór ti ca, in su fi cien cia mi tral y/o
in su fi cien cia tris cu pí dea

 Este no sis sub aór ti ca

 Fís tu las de los se nos de Val sal va

 Duc tus ar te rio so permea ble con hi per ten sión pul mo nar

 Sos pe cha de en do car di tis in fec cio sa

 Com pli ca cio nes trom boem bó li cas

Resonancia magnética Si tus en sín dro mes de he te ro ta xia

 Ano ma lías re tor no ve no so pul mo nar o sis té mi co

 Ta ma ño/fun ción del ven trícu lo de re cho, pul mo nar o sis té mi co

 Pa to lo gía del tron co o ra mas pul mo na res

 Coar ta ción aór ti ca na ti va o pos qui rúr gi ca

 Aneu ris mas de aor ta

 Ano ma lías del arco aór ti co. Ani llos vas cu la res

 Fís tu las qui rúr gi cas y co la te ra les sis té mi cas

Cardiología nuclear De ter mi na ción de la re la ción flu jo pul mo nar: flu jo sis té mi co (Qp:Qs)

 Ta ma ño y fun ción ven tri cu lar (iz quier da o de re cha)

 Per fu sión pul mo nar en es te no sis o hi po pla sia de ra mas pul mo na res

 Isque mia mio cár di ca en las ano ma lías co ro na rias

Cateterismo cardíaco Pre sión pul mo nar, re sis ten cias vas cu la res y res pues ta a va so di la ta do res en
pa cien tes con hi per ten sión arterial pulmonar

 Ano ma lías co ro na rias con gé ni tas

 Fís tu las ar te rio ve no sas o bron quia les

 Co la te ra les sis té mi cas pre vias a la uni fo ca li za ción

 Pro ce di mien tos te ra péu ti cos per cu tá neos

 Pre vio a in ter ven ción qui rúr gi ca en car dio pa tías com ple jas

 Co ro na rio gra fía en pa cien tes con más de 50 años o con fac to res de ries go de
car dio pa tía isquémica



cuen te men te con se cue las o le sio nes re si dua les de di -

fe ren te en ti dad. Ha sur gi do, en ton ces, una nue va

po bla ción de pa cien tes, la que irá en au men to pro -

gre si vo y que re cla ma rá una es pe cial aten ción en los

as pec tos mé di cos, so cia les, psi co ló gi cos y la bo ra -

les”. A seis años de rea li za do el con gre so, di chos

con cep tos man tie nen su to tal vi gen cia, re qui rien do

ca da vez con más fre cuen cia la aten ción del car dió -

lo go clínico.

Por ello y en vir tud de la po lí ti ca del Co mi té

Edi to rial de la re vis ta de rea li zar nú me ros te má ti -

cos, nos sur gió la in quie tud de ac tua li zar los con -

cep tos exis ten tes so bre car dio pa tías con gé ni tas

del adul to, re qui rien do en es ta opor tu ni dad la

par ti ci pa ción de in vi ta dos na cio na les y ex tran je -

ros, es pe cia lis tas en las di fe ren tes áreas de tra ba -

jo a tra tar.

Las ba ses pa ra que los pa cien tes por ta do res de 

CC ha yan po di do so bre vi vir las es ta ble cie ron di fe -

ren tes au to res me dian te la des crip ción y el uso de

di fe ren tes téc ni cas de tra ta mien to, ta bla 2.

El pro gre so de la tec no lo gía ha po si bi li ta do

que es tos pro ce di mien tos se ha yan ido su pe ran do, 

per mi tien do que es tén al al can ce de más pa cien -

tes, y, a la vez, ha lo gra do una ma yor so bre vi da y

me jor ca li dad de vi da.

Te nien do en cuen ta lo an te di cho, se es ta ble ce

que a la po bla ción (en esta opor tu ni dad ma yor de 18

años de edad) por ta do ra de CC la po de mos di vi dir

en cua tro gru pos(8):

 pa cien tes sin diag nós ti co y/o que nun ca fue ron

tra ta dos, que re quie ran o no tra ta mien to;

 pa cien tes que han sido so me ti dos a un pro ce di -

mien to qui rúr gi co o per cu tá neo y no re quie ren

otro pro ce di mien to similar;

 pa cien tes so me ti dos a al gún pro ce di mien to pa -

lia ti vo, re quie ran o no de otro pro ce di mien to;

 pa cien tes ino pe ra bles, ha yan sido tra ta dos o no,

en los cua les solo les res ta la eta pa del tras plan -

te.

Del tra ta mien to efec tua do a pa cien tes con CC

sur gen tres con cep tos, y cual quie ra de es tas si tua -

cio nes pue den te ner un ca rác ter evo lu ti vo pro pio(9):

Re vis ta Uru gua ya de Car dio lo gía Intro duc ción. Con cep tos bá si cos

Vo lu men 29 | nº 3 | Di ciem bre 2014 Pe dro Chie sa

407

Tabla 2.

Autor Año Procedimiento         

Gross 1938 Ligadura quirúrgica del ductus

Crafoort 1944 Resección de la coartación

Blalock 1945 Fístula subclaviopulmonar

Brock 1948 Comisurotomía pulmonar

Lillehei 1953 Parche interventricular

Gibbon 1954 Primera experiencia con bypass cardiopulmonar

Kirklin 1955 Corrección de la tetralogía de Fallot

Mustard 1964 Corrección fisiológica de la transposición de grandes vasos

Rashkind y Miller 1966 Atrioseptostomía

Rastelli 1967 Conductos protésicos

Kreutzer-Fontan 1971 Conexión atriopulmonar

Porstmann 1971 Cierre percutáneo del ductus

Hill 1972 Primer caso de oxigenación por membrana extracorpórea

Jatene 1975 Corrección anatómica de la transposición de grandes vasos

King y Mills 1976 Cierre percutáneo de la CIA

Norwood 1981 Ventrículo izquierdo hipoplásico

Kan 1982 Valvuloplastia pulmonar

Lock 1982 Angioplastia de la coartación de aorta

Lababidi 1983 Valvuloplastia aórtica

Fricker 1986 Trasplante cardíaco en niños

O’Laughlin y Mullins 1988 Cierre percutáneo de la CIV



 Re si duos: son aque llas al te ra cio nes de ja das li -

bre men te sin co rre gir du ran te el pro ce di mien to

de re pa ra ción rea li za do, pue den de ber se a mal -

for ma cio nes in trín se cas, efec tos de los pro ce di -

mien tos te ra péu ti cos, cam bios he mo di ná mi cos

se cun da rios o com pli ca cio nes ines pe ra das (co -

mu ni ca ción in ter ven tri cu lar [CIV] res tric ti va

aso cia da a una re pa ra ción de coar ta ción de

aorta; cleft mitral en una reparación de canal

atrioventricular).

 Se cue las: son aque llas al te ra cio nes car dio vas cu -

la res nue vas que se pro du cen como con se cuen -

cia ne ce sa ria del pro ce di mien to de re pa ra ción

lle va do a cabo (in su fi cien cia pul mo nar se cun da -

ria a la re pa ra ción de una te tra lo gía de Fa llot,

blo queo de rama derecha en una ven tri cu lo to -

mía derecha).

 Com pli ca cio nes: son aque llas al te ra cio nes car -

dio vas cu la res o sis té mi cas no de sea das que pue -

den es tar re la cio na das con los pro ce di mien tos

te ra péu ti cos rea li za dos o apa re cer de for ma es -

pon tá nea en la evo lu ción na tu ral (blo queo au ri -

cu lo ven tri cu lar po so pe ra to rio, disfunción mio -

cár di ca por insuficiente protección).

De ma ne ra que el car dió lo go es ta rá ex pues to a

re ci bir pa cien tes por ta do res de CC, de bien do re sol -

ver des de pro ble mas vin cu la dos a la evo lu ción na tu -

ral de la en fer me dad de base que no ha sido tra ta da,

has ta pro ble mas vinculados con tratamientos pre -

vios.

Las guías de la So cie dad Espa ño la de Car dio lo -

gía es tra ti fi can el cui da do del pa cien te en tres

niveles:

 pa cien tes que ne ce si tan cui da dos ex clu si va men -

te en cen tros es pe cia li za dos;

 pa cien tes para quie nes se pue den es ta ble cer cui -

da dos com par ti dos con los ser vi cios car dio ló gi -

cos ge ne ra les para adultos;

 pa cien tes que pue den ser tra ta dos en clí ni cas

“no es pe cia li za das”, con ac ce so a cui da dos es pe -

cia li za dos en caso ne ce sa rio(10).

En el año 2010, la So cie dad Eu ro pea de Car dio -

lo gía (SEC) pu bli ca una ac tua li za ción de las guías

de ma ne jo y se gui mien to en este tipo de pa cien tes

(Grown up). Fue con fec cio na da por un gru po de ex -

per tos de la SEC, en las di fe ren tes áreas, quie nes

ana li za ron los dis tin tos tó pi cos de este tipo de pa -

cien tes y los agru pa ron en base al ni vel de evi den cia

exis ten te con es pe cial én fa sis en la re la ción ries -

go/be ne fi cio.

Los te mas se rán de sa rro lla dos por es pe cia lis tas

en el área res pec ti va acer ca de los tó pi cos más re le -

van tes: ge né ti ca, clí ni ca, pa ra clí ni ca, tra ta mien to,

evo lu ción, prin ci pa les com pli ca cio nes y as pec tos re -

fe ren tes a lo so cial, laboral, embarazo y actividad

física.
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