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Laincidencia de las cardiopatias congénitas (CC) es
de 8 cada 1.000 nacidos vivos, en adultos se estima
en 6,12% @, De estos, en los paises desarrollados, se
estima que el 80% puede alcanzar la edad adulta.
Los avances registrados en relacién con el diagnés-
tico no invasivo, la cirugia cardiaca, el cateterismo
intervencionistay la electrofisiologia han permitido
el crecimiento de ninos portadores de CC, y el segui-
miento sistematizado y tratamiento de las compli-
caciones de manera exitosa han posibilitado la exis-
tencia en el momento actual de una poblaciéon cada
vez mayor de pacientes adultos portadores de CC.
Las CC en el adulto representan un desafio diagnés-
tico nuevo para el cardidlogo clinico dada la variada
complejidad anatémica y funcional de las malfor-
maciones cardiacas. La exploracion fisica, el elec-
trocardiograma (ECG) y la radiografia de térax si-
guen siendo los tres pilares basicos en los que se sus-
tenta el diagnéstico clinico. La ecocardiografia
transtoracica es, sin duda, la técnica de imagen que
aporta mayor informacién y, en muchos casos, sufi-
ciente. Pero los pacientes adultos no tienen, en ge-
neral, buena ventana ultrasénica. A esto se suma
que las intervenciones quirtrgicas previas anaden
mayor deterioro de la imagen. La ecocardiografia
transesofégica, la angiotomografia y la resonancia
nuclear magnética son mas faciles de realizar de
forma rutinaria en el adulto por cuanto no precisan
anestesia. Estas técnicas, junto con la cardiologia
nuclear y el cateterismo cardiaco, completan los
métodos diagndsticos de segundo nivel disponibles
en la actualidad, tabla 124,

La trayectoria pediatrica de los pacientes con
CC esta marcada habitualmente por el considerable
esfuerzo de las familias y de la comunidad médica,
incluyendo los administradores de recursos para la

salud. Estos esfuerzos van de la mano con altos cos-
tos, principalmente en relacién con las cardiopatias
complejas, que requieren reoperaciones e interna-
ciones prolongadas. Las consecuencias sociales y
psicoldgicas de las secuelas de estos tratamientos en
edad pediatrica pueden tener repercusiones adver-
sas en el adulto. Estos factores deben servir de esti-
mulo para que se proporcione a los adultos sobrevi-
vientes una asistencia adecuada. La identificacion
de estos pacientes y su derivacion a centros especia-
lizados debe considerarse esencial y es importante
resaltar que la gran mayoria de los procedimientos
realizados es paliativa, lo cual hace especialmente
importante el seguimiento de rutina®-5.

El informe de la 322 Conferencia de Bethesda,
en el aino 2001, estimé que habia alrededor de 2.800
adultos con CC por cada mill6n de habitantes, méas
de la mitad de ellos con defectos de complejidad mo-
derada o alta, y es este namero creciente de adultos
los que necesitan una atencién especializada®.

En el marco del vigésimo tercer Congreso Uru-
guayo de Cardiologia, desarrollado en Montevideo
en el ano 2008, se efectud el curso de educacién mé-
dica continua de la Sociedad Uruguaya de Cardiolo-
gia, tratando el tema “Cardiopatias congénitas en el
adulto”. En ese entonces, el cuerpo editor de la Re-
vista Uruguaya de Cardiologia entendi6 que el mis-
mo deberia ser transcripto(®.

Enlaintroduccién se hacia el siguiente enuncia-
do: “El progreso de la cardiologia pedidirica en los
tltimos anos plantea un claro desafio para el car-
didlogo, ya que es y serd requerida su intervencién
en un niimero cada vez mayor de pacientes portado-
res de cardiopatias congénitas, tratadas o no, enten-
diéndose como tal: tratamiento médico, por catéter o
quirtrgico (paliativo o definitivo), quedando fre-
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Tabla 1. Indicaciones de las técnicas de imagen de segundo nivel

Técnica de imagen

Indicaciones

Ecocardiografia transesofagica

Resonancia magnética

Cardiologia nuclear

Cateterismo cardiaco

Ventana transtoracica muy limitada

Anélisis segmentario en casos complejos

Foramen oval permeable y aneurisma del tabique interauricular

Cierre de comunicacion interauricular (CIA) con dispositivo percutaneo
CIA seno-venoso

Cor triatriatum

Dehiscencia de parches intraauriculares

Complicaciones de la cirugia de Fontan

Criterios de operabilidad de Ebstein

Valoracion perioperatoria de insuficiencia adrtica, insuficiencia mitral y/o
insuficiencia triscupidea

Estenosis subadrtica

Fistulas de los senos de Valsalva

Ductus arterioso permeable con hipertension pulmonar

Sospecha de endocarditis infecciosa

Complicaciones tromboembdlicas

Situs en sindromes de heterotaxia

Anomalias retorno venoso pulmonar o sistémico

Tamano/funcion del ventriculo derecho, pulmonar o sistémico
Patologia del tronco o ramas pulmonares

Coartacién adrtica nativa o posquirargica

Aneurismas de aorta

Anomalias del arco adrtico. Anillos vasculares

Fistulas quirdrgicas y colaterales sistémicas

Determinacion de la relacion flujo pulmonar: flujo sistémico (Qp:Qs)
Tamano y funcién ventricular (izquierda o derecha)

Perfusion pulmonar en estenosis o hipoplasia de ramas pulmonares
Isquemia miocardica en las anomalias coronarias

Presion pulmonar, resistencias vasculares y respuesta a vasodilatadores en
pacientes con hipertension arterial pulmonar

Anomalias coronarias congénitas

Fistulas arteriovenosas o bronquiales

Colaterales sistémicas previas a la unifocalizacion
Procedimientos terapéuticos percutaneos

Previo a intervencién quirdargica en cardiopatias complejas

Coronariografia en pacientes con méas de 50 anos o con factores de riesgo de
cardiopatia isquémica
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Tabla 2.

Autor Aiio Procedimiento

Gross 1938 Ligadura quirargica del ductus

Crafoort 1944 Reseccion de la coartacion

Blalock 1945 Fistula subclaviopulmonar

Brock 1948 Comisurotomia pulmonar

Lillehei 1953 Parche interventricular

Gibbon 1954 Primera experiencia con bypass cardiopulmonar

Kirklin 1955 Correccién de la tetralogia de Fallot

Mustard 1964 Correccion fisiologica de la transposicion de grandes vasos
Rashkind y Miller 1966 Atrioseptostomia

Rastelli 1967 Conductos protésicos

Kreutzer-Fontan 1971 Conexién atriopulmonar

Porstmann 1971 Cierre percutaneo del ductus

Hill 1972 Primer caso de oxigenaciéon por membrana extracorpérea
Jatene 1975 Correccién anatémica de la transposicion de grandes vasos
King y Mills 1976 Cierre percutaneo de la CIA

Norwood 1981 Ventriculo izquierdo hipoplasico

Kan 1982 Valvuloplastia pulmonar

Lock 1982 Angioplastia de la coartacién de aorta

Lababidi 1983 Valvuloplastia aértica

Fricker 1986 Trasplante cardiaco en ninos

O’Laughlin y Mullins 1988 Cierre percutaneo de la CIV

cuentemente con secuelas o lesiones residuales de di-
ferente entidad. Ha surgido, entonces, una nueva
poblacion de pacientes, la que ird en aumento pro-
gresivo y que reclamard una especial atencién en los
aspectos médicos, sociales, psicoldégicos y labora-
les”. A seis anos de realizado el congreso, dichos
conceptos mantienen su total vigencia, requiriendo
cada vez con mas frecuencia la atencién del cardié-
logo clinico.

Por ello y en virtud de la politica del Comité
Editorial de larevista de realizar nimeros temati-
cos, nos surgié6 la inquietud de actualizar los con-
ceptos existentes sobre cardiopatias congénitas
del adulto, requiriendo en esta oportunidad la
participacién de invitados nacionales y extranje-
ros, especialistas en las diferentes areas de traba-
jo a tratar.

Las bases para que los pacientes portadores de
CChayan podido sobrevivir las establecieron dife-
rentes autores mediante la descripcion y el uso de
diferentes técnicas de tratamiento, tabla 2.

El progreso de la tecnologia ha posibilitado
que estos procedimientos se hayan ido superando,

permitiendo que estén al alcance de mas pacien-
tes, y, a la vez, ha logrado una mayor sobrevida y

mejor calidad de vida.

Teniendo en cuenta lo antedicho, se establece
que ala poblacion (en esta oportunidad mayor de 18
anos de edad) portadora de CC la podemos dividir

en cuatro grupos®:

e pacientes sin diagndstico y/o que nunca fueron

tratados, que requieran o no tratamiento;

e pacientes que han sido sometidos a un procedi-
miento quirdrgico o percutaneo y no requieren

otro procedimiento similar;

e pacientes sometidos a algiin procedimiento pa-

liativo, requieran o no de otro procedimiento;

e pacientes inoperables, hayan sido tratados o no,
en los cuales solo les resta la etapa del trasplan-

te.

Del tratamiento efectuado a pacientes con CC
surgen tres conceptos, y cualquiera de estas situa-

ciones pueden tener un caracter evolutivo propio®:
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e Residuos: son aquellas alteraciones dejadas li-
bremente sin corregir durante el procedimiento
de reparacion realizado, pueden deberse a mal-
formaciones intrinsecas, efectos de los procedi-
mientos terapéuticos, cambios hemodindmicos
secundarios o complicaciones inesperadas (co-
municacién interventricular [CIV] restrictiva
asociada a una reparaciéon de coartacién de
aorta; cleft mitral en una reparacién de canal
atrioventricular).

e Secuelas: son aquellas alteraciones cardiovascu-
lares nuevas que se producen como consecuen-
cia necesaria del procedimiento de reparacion
llevado a cabo (insuficiencia pulmonar secunda-
ria a la reparacién de una tetralogia de Fallot,
bloqueo de rama derecha en una ventriculoto-
mia derecha).

e Complicaciones: son aquellas alteraciones car-
diovasculares o sistémicas no deseadas que pue-
den estar relacionadas con los procedimientos
terapéuticos realizados o aparecer de forma es-
ponténea en la evolucién natural (bloqueo auri-
culoventricular posoperatorio, disfuncién mio-
cardica por insuficiente proteccién).

De manera que el cardiélogo estara expuesto a
recibir pacientes portadores de CC, debiendo resol-
ver desde problemas vinculados a la evolucién natu-
ral de la enfermedad de base que no ha sido tratada,
hasta problemas vinculados con tratamientos pre-
vios.

Las guias de la Sociedad Espanola de Cardiolo-
gia estratifican el cuidado del paciente en tres
niveles:

e pacientes que necesitan cuidados exclusivamen-
te en centros especializados;

e pacientes para quienes se pueden establecer cui-
dados compartidos con los servicios cardiol6gi-
cos generales para adultos;

e pacientes que pueden ser tratados en clinicas
“no especializadas”, con acceso a cuidados espe-
cializados en caso necesario?.

En el ano 2010, la Sociedad Europea de Cardio-
logia (SEC) publica una actualizacién de las guias
de manejo y seguimiento en este tipo de pacientes
(Grown up). Fue confeccionada por un grupo de ex-
pertos de la SEC, en las diferentes areas, quienes
analizaron los distintos topicos de este tipo de pa-
cientes y los agruparon en base al nivel de evidencia

existente con especial énfasis en la relacién ries-
go/beneficio.

Los temas seran desarrollados por especialistas
en el 4rea respectiva acerca de los tépicos mas rele-
vantes: genética, clinica, paraclinica, tratamiento,
evolucidn, principales complicaciones y aspectos re-
ferentes a lo social, laboral, embarazo y actividad
fisica.
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