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Aspectos destacados de las Guias de la
Sociedad Europea de Cardiologia sobre
el manejo de adultos con cardiopatias

congénitas de 2020

Dres. Guillermo Agorrody*?, Lorena Dieguez'

Introduccion

La nueva Guia europea del manejo de pacientes
adultos con cardiopatias congénitas (CC) se publi-
ca diez afios mas tarde que su predecesora. En esta
version revisada, se enfatiza sobre la necesidad de
un cuidado de por vida de los pacientes con CC, ya
que se trata de una enfermedad crénica. Ademas,
se da gran importancia al proceso que el paciente
debe transitar desde los cuidados pediatricos hacia
el equipo especialista en CC del adulto. Este equi-
po debe ser multidisciplinario, tomando en cuenta
que el paciente, ademdas de poseer su cardiopatia
de base, puede presentar complicaciones relacio-
nadas a las correcciones realizadas, asi como en-
fermedades relacionadas con el envejecimiento.
En este sentido, se promueve, también, la transi-
cion desde el cuidado de sus padres o tutores hacia
la asuncién de un rol protagénico del paciente en lo
que respecta al cuidado de su propia salud.

En las actuales directrices se hacen recomen-
daciones generales y luego se dividen en secciones
especificas de acuerdo con la cardiopatia subya-
cente. Se abandona el término GUCH (abreviatura
de Grown Up Congenital Heart Disease) para
adoptar el término ACHD (Adult Congenital Heart
Disease), ya que se incluye a todos los pacientes a lo
largo de su vida adulta con problemas congénitos
cardiacos y se los separa de su contraparte pedia-
trica.

En esta revision nos centraremos en el manejo
de las principales lesiones congénitas cardiacas
encontradas en la practica clinica habitual del car-
diblogo de adultos.

Aspectos generales

En la actualidad, la prevalencia de CC a nivel
mundial es aproximadamente 9 cada 1.000 recién
nacidos vivos. Si bien se encuentra en descenso en
paises occidentales con considerable avance tecno-
16gico debido al screening prenatal, 1a prevalencia
global de los defectos cardiacos complejos esta en
aumento. Esto puede ser explicado en parte por los
grandes avances a nivel médico, quirdrgico e inter-
vencionista en las Gltimas décadas, que han permi-
tido que mas del 90%de los pacientes con CC sobre-
vivan hacia la vida adulta. Hoy en dia la poblacién
de adultos con CC supera ampliamente a su con-
traparte pediatrica. Las CC se pueden dividir en
leves, moderadas o severas, segiin su complejidad
(tabla 1), que a su vez determinara su tratamiento,
prondstico y seguimiento.

Lesiones especificas

Shunts pretricuspideos

Dentro de este grupo se encuentran incluidos todos
los tipos de comunicacién interauricular (CIA) y de
retornos venosos pulmonares anémalos.

Las CIA simples suelen generar shunts de iz-
quierda a derecha, en especial si su tamafio es ma-
yor oigual a 10 mm, lo que causa sobrecarga de vo-
lumen del ventriculo derecho (VD) e hiperflujo pul-
monar. Con el tiempo, cualquier condicién vincula-
da al envejecimiento que reduzca la compliance del
ventriculo izquierdo (VI) o de la auricula izquierda
(AI) puede aumentar el grado de shunt a través del
defecto, lo que hace que esta se vuelva hemodindmi-
camente significativa con la edad.
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Tabla 1. Clasificacién de complejidad de las diferentes cardiopatias congénitas.

Leve
. Valvula aértica bicuspide aislada.
. Estenosis pulmonar leve.

. CIA, CIV o DAP pequeno.

. CIA tipo ostium secundum, CIV o DAP reparados, sin secuelas.

Moderado
. Retorno venoso pulmonar anémalo parcial o total.

. Coronaria anémala con origen en arteria pulmonar.

Coartacion de aorta.

Anomalia de Ebstein.

DAP mediano o grande sin reparar.

Estenosis pulmonar moderada o severa.

CIA tipo seno venoso.

Tetralogia de Fallot reparada.

TGA reparada con cirugia de switch arterial.

. Defecto del septo atrioventricular (tipo canal AV), incluyendo CIA tipo OP.

Severo

Eisenmenger).
. Cardiopatia congénita cianética.
. Circulacién de Fontan.
. Atresia pulmonar.
. TGA con cirugia de Senning o no reparada.

. Truncus arterioso.

. Cualquier cardiopatia congénita asociada a hipertensién arterial pulmonar (incluido el sindrome de

CIA: comunicacién interauricular; CIV: comunicacién interventricular; DAP: ductus arterioso persistente; AV: auriculoventricu-
lar; OP: ostium primum; TGA: transposicién de grandes arterias.

Con respecto al tratamiento de la CIA, se abor-
dara la del tipo ostium secundum porque es la que
el cardidlogo de adultos se encuentra con maés fre-
cuencia en su practica diaria.

La decisiéon de cerrar el defecto en pacientes
con presiones de llenado elevadas debe incluir su
oclusién transitoria con baldén, para valorar el com-
portamiento diastdlico del VI.

Por otro lado, para los pacientes con hallazgos
no invasivos sugestivos de hipertensién pulmonar
(HTP), se recomienda un cateterismo cardiaco de-
recho completo con estimacién de las resistencias
vasculares pulmonares (RVP), el cociente de flujos
pulmonar y sistémico (Qp/Qs) y las presiones pul-
monares. Se establecen unas RVP <5 unidades
Wood (UW) con Qp/Qs >1,5 como limite superior de
HTP en las CIA que permiten el cierre del defecto
(tabla 2). Se contraindica el cierre cuando las RVP
permanecen >5 UW, aun en presencia de trata-
miento vasodilatador pulmonar especifico.

Se introduce el concepto de “tratar y reparar”
en los casos de resistencias elevadas 5 UW), en

los que, si descienden por debajo del valor limite,
puede considerarse el cierre con dispositivos fenes-
trados (recomendacién IIb, tabla 2). Esta tltima
estrategia requiere una valoracién individualiza-
da del paciente, teniendo en cuenta el muy mal
prondstico que presenta la HTP postcierre del
defecto, que puede aparecer afios después de este.

Seguimiento. Los pacientes reparados antes de
los 25 afios sin secuelas residuales (HTP, insufi-
ciencia valvular, shunt residual) no requieren se-
guimiento periddico. De todas maneras, deben es-
tar informados acerca del riesgo mayor de presen-
tar taquiarritmias supraventriculares a lo largo de
su vida.

Los pacientes con secuelas residuales o aque-
llos reparados luego de los 40 anos, deben ser eva-
luados con regularidad. Los primeros dos afios con
mayor asiduidad y si no presentan complicaciones
en este periodo de tiempo, pueden continuar con
controles cada 3 a 5 afos. Es fundamental realizar
screening de taquiarritmias supraventriculares
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Tabla 2. Recomendaciones para el cierre de defectos septales auriculares.

Recomendaciones para el cierre de comunicacion interanricnlar

Clase de
recomendacion

Nivel de evidencia

cardiaco con RVP <3 UW).

Se recomienda el cierre de la CIA independientemente de la presencia de
sintomas, en pacientes con sobrecarga de volumen del VD sin evidencia
de DVI o HTP (descartada mediante pruebas no invasivas o cateterismo

Se recomienda el cierre de la CIA tipo OS en forma percutdnea como
técnica de eleccion, siempre y cuando sea técnicamente factible.

clinico del cierre.

En pacientes afosos, no candidatos al cierre percutdneo, se recomienda
una valoracién cuidadosa de riesgos quirurgicos vs. el potencial beneficio

impone la evaluacién invasiva de las RVP.

En pacientes con signos indirectos de presiones pulmonares elevadas, se

presiones de llenado del VI en el pronéstico.

En pacientes con disfuncién del VI, se recomienda realizar el test de
oclusién con balén para evaluar adecuadamente el beneficio del cierre de
la CIA contra el potencial impacto negativo que tendria el aumento de las

En pacientes con sospecha de embolias paradojales (luego de excluidas IIa C
otras causas), que no presenten HTP o disfuncién del VI, se debe
considerar el cierre de la CIA, independientemente de su tamano.

significativo (Qp/Qs >1,5).

En pacientes que hayan desarrollado HTP con RVP entre 3y 5 UW, debe ITa C
considerarse el cierre cuando exista un shunt izquierda-derecha

shunt izquierda-derecha significativo (Qp/Qs >1,5).

En pacientes que hayan desarrollado HTP con RVP >5, podria
considerarse el cierre con dispositivos fenestrados luego de objetivada la
caida de las RVP con vasodilatadores pulmonares en presencia de un

No se recomienda el cierre en pacientes con fisiologia de Eisenmenger,
HTP con RVP >5, a pesar del tratamiento con vasodilatadores
pulmonares o desaturacién durante el ejercicio (Sat Oz <90%).

monar y sistémico; Sat Oz: saturacién de oxigeno.

CIA: comunicacion interauricular; VD: ventriculo derecho; DVI: disfuncién ventricular izquierda; HTP: hipertensién pulmonar;
RVP: resistencias vasculares pulmonares; OS: ostium secundum; VI: ventriculo izquierdo; Qp/Qs: relacién de flujo sanguineo pul-

(particularmente fibrilacién auricular [FA]) y de
HTP postcierre en dichos pacientes.

Shunts postricuspideos

Dentro de los shunts postricuspideos se destaca-
ran aspectos del manejo de comunicacién interven-
tricular y ductus arterial permeable. En este caso,
la evaluacion de la HTP es diferente, ya que admite
niveles mas altos para su cierre. Se permite su cie-
rre con RVP <5 UW, siempre que mantenga un
Qp/Qs >1,5. Este escenario particular es muy poco
frecuente en los adultos y requiere de su manejo en
centros con experiencia en el tratamiento de estos
defectos. En estos pacientes no existe evidencia so-
bre la estrategia de “tratar y reparar”.

El algoritmo de indicacién de cierre de estos de-
fectos (tablas 3 y 4) comienza con la presencia de so-
brecarga de volumen del VI, si bien no existe un pun-

to de corte establecido formal que habilite la indica-
cién. Cabe destacar que no se incluyen RVP que con-
traindiquen el cierre de los defectos ni se incluye el
cociente de RVP y resistencias sistémicas, que resul-
ta de vital importancia en el algoritmo de manejo de
estas patologias en la poblacién pediatrica.

Lesiones obstructivas del corazén
izquierdo

Estenosis valvular, subvalvular y supravalvular
adrtica

La causa congénita mas frecuente de estenosis val-
vular adrtica es la valvula adrtica bicaspide (BAV).
Esta entidad, a su vez, se asociara en mas del 80%
de los pacientes con algtin grado de dilatacién de la
aorta ascendente, lo que obliga a estudiar minucio-
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Tabla 3. Recomendaciones para el cierre de defectos septales ventriculares.

Recomendaciones para el cierre de comunicacion interventricnlar Clase de Nivel de evidencia
recomendacion

Se recomienda el cierre de la CIV, independientemente de la presencia de
sintomas, en pacientes con sobrecarga de volumen del VI sin evidencia de
HTP (descartada mediante pruebas no invasivas o cateterismo cardiaco
con RVP <3 UW).

.

En pacientes con antecedentes de EI, el cierre de CIV debe considerarse a IIa C
pesar de no presentar un shunt izquierda-derecha significativo.

Debe considerarse el cierre quirturgico de la CIV en pacientes que asocien ITa C
TAo progresiva por prolapso de velo valvular aértico.

En pacientes que hayan desarrollado HTP con RVP entre 3 y 5 UW, debe ITa C
considerarse el cierre cuando exista un shunt izquierda-derecha
significativo (Qp/Qs >1,5).

En pacientes que hayan desarrollado HTP con RVP >5, podria
considerarse el cierre en presencia de un shunt izquierda-derecha
significativo (Qp/Qs >1,5), luego de una evaluacién individualizada
realizada en centros de experiencia.

No se recomienda el cierre en pacientes con fisiologia de Eisenmenger,
HTP con RVP >5 o desaturacién durante el ejercicio (Sat Oz <90%).

CIV: comunicacién interventricular; VI: ventriculo izquierdo; HTP: hipertensién pulmonar; RVP: resistencias vasculares pulmo-
nares; EI: endocarditis infecciosa; IAo: insuficiencia adrtica; Qp/Qs: relacion flujo sanguineo pulmonar y sistémico; Sat O 2:
saturacién de oxigeno.

Tabla 4. Recomendaciones para el cierre de ductus arterial permeable.

Recomendaciones para el cierre de ductus arterial permeable Clase de Nivel de evidencia
recomendacion

Se recomienda el cierre del DAP, independientemente de la presencia de
sintomas, en pacientes con sobrecarga de volumen del VI sin evidencia de
HTP (descartada mediante pruebas no invasivas o cateterismo cardiaco
con RVP <3 UW).

Se recomienda el cierre en forma percutanea como técnica de eleccién,
siempre y cuando sea técnicamente factible.

En pacientes que hayan desarrollado HTP con RVP entre 3 y 5 UW, debe Ila C
considerarse el cierre cuando exista un shunt izquierda-derecha
significativo (Qp/Qs >1,5).

En pacientes que hayan desarrollado HTP con RVP >5, podria
considerarse el cierre en presencia de un shunt izquierda-derecha
significativo (Qp/Qs >1,5), luego de una evaluacién individualizada
realizada en centros de experiencia.

No se recomienda el cierre en pacientes con fisiologia de Eisenmenger,
HTP con RVP >5 o desaturacién durante el ejercicio (Sat Oz <90%).

DAP: ductus arterial permeable; VI: ventriculo izquierdo; HTP: hipertensiéon pulmonar; RVP: resistencias vasculares pulmona-
res; Qp/Qs: relacién flujo pulmonar y sistémico; Sat Os: saturacién de oxigeno.

samente las dimensiones de la aorta en estos pa-  diente medio >40 mmHg, velocidad méaxima de 4

cientes. m/s;y area menor a 1 cm?2, indexada de 0,6 cm2/m2y
Los umbrales de severidad se adaptan de las  coeficiente de obstrucciéon de 0,25.

Guias del 2017 para el manejo de las valvulopatias Estd indicada la intervencién en los pacientes

de la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC), con-  sintomaticos con estenosis valvular severa clasica

siderando severas las estenosis adérticas con gra- y de bajo flujo/bajo gradiente con fraccién de eyec-
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cién del ventriculo izquierdo (FEVI) reducida, pero
con reserva contractil, asi como en asintomaéticos
en los que se desenmascaran los sintomas con una
prueba de ejercicio o cuya FEVI se encuentra
disminuida en ausencia de otras causas.

Las estenosis aérticas supravalvulares pueden
ocurrir como parte del sindrome de Williams-Beu-
ren o aparecer de forma aislada, en general asocia-
das a una delecién o mutacién del gen de la elastina.
También se las han encontrado en el contexto de hi-
percolesterolemia familiar homocigética. La mayo-
ria de los pacientes sufren sintomas de obstrucciéon
al tracto de salida del ventriculo izquierdo o isque-
mia miocardica en la infancia. Es poco frecuente la
presentacion de la enfermedad en forma de muerte
subita. El tratamiento es primariamente quirirgico
y en general se puede considerar de forma maés pre-
coz que en los pacientes con estenosis valvular en el
caso de que no requiera sustitucién valvular adrti-
ca. Se considera como umbral de indicacién de in-
tervencién un gradiente medio >40 mmHg, y se
puede considerar en pacientes con gradientes me-
nores, pero con clinica claramente debida a la obs-
truccion (disnea de esfuerzo, angina o sincope) o en
aquellos con FEVI disminuida en ausencia de otra
causa. La tasa de éxito de la cirugia es alta. Puede
hallarse insuficiencia aértica hasta en un 25% de
los pacientes, que no suele progresar tras la cirugia.

Las estenosis adrticas subvalvulares suelen
estar relacionadas a otras anomalias congénitas
como CIV, defectos del septo atrioventricular o co-
mo parte del complejo de Shone (acompanado de
coartacion adrtica, valvula mitral en paracaidasy
estenosis supravalvular). En general se trata de
un anillo o membrana fibrosa a nivel del tracto de
salida del VI proximal a la valvula adrtica o un es-
trechamiento fibromuscular que debe ser correc-
tamente diferenciado de la miocardiopatia hiper-
tréfica obstructiva. Puede acompanarse de insufi-
ciencia adrtica, por lo que es fundamental diag-
nosticarla y estadificarla. La cirugia es el método
correctivo de eleccidn y suele tener tasas de éxito
altas. Puede ocurrir reestenosis, lo que requiere
seguimiento por un equipo especialista en CC del
adulto.

Las indicaciones de intervencién estan dadas
por un gradiente medio >40 mmHg en pacientes
sintomaticos, asi como en pacientes con gradientes
menores, pero con insuficiencia valvular severa,
disfuncion del VI, hipertrofia severa, etcétera.

Coartaciéon de aorta

La coartacién de aorta (CoA) es definida como una
arteriopatia generalizada méas que como una dis-
minucién puntual del calibre de la aorta. Su espec-

tro de presentacién comprende desde estrecha-
mientos localizados hasta largos segmentos invo-
lucrados con arco adrtico hipoplésico. Su caracte-
ristica principal es una constriccién a nivel de la
aorta toracica distal a la desembocadura del
ductus. Otras localizaciones son extremadamente
raras.

Suele existir asociaciéon lesional muy frecuente
con VAB en hasta un 85% de los casos, y en menor
medida CIV, DAP, estenosis valvular adrtica o es-
tenosis subadrtica, defectos mitrales como el com-
plejo de Shone y valvula mitral en paracaidas, en-
tre otros. Dentro de los defectos extracardiacos
predominan los aneurismas intracraneales, circu-
lacion colateral y nacimiento anémalo de la subcla-
via derecha (subclavia derecha ilusoria). Los pa-
cientes con sindrome de Turner tienen mayor ries-
go de padecer CoA.

Presentacion clinica. La severidad de la CoA
suele relacionarse con la manifestacion clinica y con
la edad de presentacion. Los pacientes con CoA seve-
ras manifestaran sintomas a edades tempranas,
mientras que los estrechamientos més leves pueden
cursar asintomaticos hasta la vida adulta, alcanzan-
do el diagnoéstico con la busqueda etioldgica de hiper-
tensién arterial (HTA). Los sintomas tipicos inclu-
yen disnea, dolor tordcico, frialdad y/o claudicacién
de miembros inferiores con pulsos débiles o ausen-
tes, cefaleas, epistaxis, tinnitus, etcétera.

Los pacientes que alcanzan la adolescencia sue-
len tener adecuadas tasas de supervivencia hasta la
sexta década. La morbilidad a largo plazo es comtn y
suele estar vinculada a enfermedades de la aorta e
HTA. Se trata de una patologia que puede complicar-
se con infarto de miocardio o accidente cerebrovascu-
lar precoz por ateromatosis acelerada, endocarditis
infecciosa, hemorragias intracraneales, insuficien-
cia cardiaca, diseccién y rotura adrtica.

Evaluacion diagnéstica. En el diagnéstico de
CoA, se considera significativa la presencia de un
gradiente de presién (toma no invasiva PA) >20
mmHg entre extremidades superiores e inferiores,
asi como la atenuacién o ausencia de pulsos en ex-
tremidades inferiores con retardo del pulso radio
femoral. Estos pacientes suelen acompanarse de
HTA (en miembros superiores), auscultacién anor-
mal con soplo sistdlico interescapular o frémito
precordial a causa de la circulaciéon colateral. El ca-
racteristico “signo del tres” se observa en la radio-
grafia de térax por desgaste costal en casos donde
la circulacién colateral es extensa. La ecocardio-
grafia transtoracica (ETT) es el primer estudio de
eleccién ante la sospecha de CoA que valora la ex-
tension y severidad anatomica de la CoA. Aporta
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Tabla 5. Recomendaciones de intervencién en la coartacién de aorta y recoartacién.

Recomendaciones para la intervencion en coartacion y recoartacion de aorta

Clase de

recomendacion

Nivel de evidencia

Se recomienda la reparaciéon de CoA o reCoA en pacientes hipertensos?
con gradiente de presién >20 mmHg entre extremidades superiores e
inferiores confirmado en forma invasiva, con preferencia por el
cateterismo sobre la cirugia para el tratamiento cuando sea técnicamente

factible.

C

Se debe considerar el tratamiento mediante cateterismo (stent) en

pacientes hipertensos con estrechamiento >50% entre el segmento
coartado y la aorta descendente a nivel del diafragma, aun si el gradiente

invasivo es <20 mmHg.

Se debe considerar la reparaciéon de CoA o reCoA preferiblemente Ila C
mediante cateterismo, en pacientes normotensos con gradiente de presion

>20 mmHg entre extremidades superiores e inferiores confirmado en

forma invasiva (gradiente trans-CoA), cuando sea técnicamente factible.

Se puede considerar el tratamiento mediante cateterismo (stent) en
pacientes normotensos con estrechamiento >50% entre el segmento
coartado y la aorta descendente a nivel del diafragma, aun si el gradiente

invasivo es <20 mmHg.

CoA: coartacion; ReCoA: recoartacion; : se recomienda la toma de presion en el brazo derecho.

datos sobre la funcion sistélica, grosor parietal del
ventriculo izquierdo y anomalias asociadas. En la
actualidad no se considera confiable la valoraciéon
de severidad mediante gradientes trans-CoA con
Doppler, ya que puede estar subestimado como en
casos de extensa circulacion colateral o disfuncién
ventricular o sobrestimado por la presencia de
stent o implante de conductos quirdrgicos que
determinan menor complacencia aértica. En estos
casos, tanto el arrastre diast6lico como la ausencia
de pulsatilidad de la aorta abdominal son dos para-
metros que indican CoA significativa.

La resonancia magnética (RM) y la angiotomo-
grafia (angio TC) preferiblemente con reconstruc-
cién 3D se imponen por su utilidad para diagnéstico
y seguimiento. La evidencia imagenoldgica de un es-
trechamiento mayor al 50% del didmetro aértico a
nivel del diafragma también es criterio para inter-
vencion.

La medicién invasiva del gradiente pico-pico
trans-CoA se realiza en el curso de una angioplas-
tia con stent o con balén. Se considera significativo
un valor >20 mmHg.

Manejo terapéutico. La estrategia de eleccién
para la poblacién adulta es la angioplastia con im-
plante de stent via percutdnea. La angioplastia
con balén se reserva para redilatacién de stents
previamente implantados. La estrategia quirurgi-
ca se reserva para casos no factibles para trata-
mientos percutaneos. El uso de stents cubiertos es
de eleccién por sus menores tasas de complicacio-
nes a corto y largo plazo, aunque no se recomien-
dan en pacientes que no han alcanzado el tamario

adulto ante el requerimiento de redilataciones fu-
turas.

Dado lo sistémico de esta patologia con afecta-
cién vascular parietal difusa, se deberan tomar en
consideracion otras potenciales intervenciones es-
tructurales, como es el caso de estenosis o insufi-
ciencia valvular adrtica significativas o dilataciéon
aneurisméatica de aorta ascendente (en caso de
BAV), aneurismas o pseudoaneurismas en sitios
de reparacién previa o aneurismas del poligono de
Willis. Las recomendaciones de intervencion se re-
sumen en la tabla 5.

Seguimiento y recomendaciones. Tanto la
HTA en reposo como la hallada durante el ejercicio
son frecuentes en pacientes con CoA, inclusive lue-
go de una reparacién exitosa, y representa un im-
portante factor de riesgo para enfermedad corona-
ria prematura, disfuncién ventricular y cuadros
catastroéficos como ruptura adrtica o de aneuris-
mas cerebrales. Se menciona a la forma “gética”
del arco adrtico y segmentos hipoplédsicos como res-
ponsables de su desarrollo.

Se recomienda un seguimiento frecuente y la
toma de presién arterial (PA) en reposo en ambos
miembros, asi como en forma ambulatoria. Sin em-
bargo, el significado de una respuesta hipertensiva
aislada durante pruebas de estrés con ejercicio es-
td menos establecida. Se exhorta seguir las
directrices 2018 ESC/ESH para el manejo de HTA.

La recoartacién es una complicacién frecuente
y puede inducir o agravar la HTA y sus respectivas
complicaciones. Se establece bajo los mismos para-
metros que para el diagnéstico de CoA. Su hallazgo
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requiere la realizaciéon de un cateterismo para su
confirmacién y tratamiento.

Otras causas de reintervenciones en estos pa-
cientes son la existencia de aneurismas o pseudoa-
neurismas en la zona de reparacion, con mayor
riesgo de ruptura parietal. La reparacién quirurgi-
ca con implante de parche presenta puntualmente
mayor riesgo de formacién de aneurismas, mien-
tras que los conductos favorecen la formacién de
pseudoaneurismas.

Dado el caracter sistémico y crénico de esta pa-
tologia, se exhorta a un seguimiento anual de todos
los pacientes y la realizacién peridédica (de 3 a 5
anos) de estudios de imagen avanzada (preferible-
mente RM) antes y después de una intervencion
para descartar las complicaciones antedichas.

Los pacientes reparados con éxito, sin gradien-
te residual y sin HTA en reposo o ejercicio pueden
realizar ejercicio sin restricciones. Sin embargo,
los pacientes con gradiente residual, HTA o com-
plicaciones de la pared deben evitar el ejercicio
isométrico.

El embarazo suele ser bien tolerado en mujeres
con reparacion exitosa. Sin embargo, aquellas con
CoA no reparada o gradientes residuales significa-
tivos, HT'A o complicaciones de la pared suelen te-
ner mayor riesgo de ruptura adrtica o de aneuris-
mas cerebrales.

Se recomienda la profilaxis antibidtica para en-
docarditis infecciosa en los pacientes de alto riesgo.

Lesiones obstructivas del corazén derecho
Las obstrucciones del tracto de salida del ventricu-
lo derecho pueden ser subinfundibular, infundibu-
lar, valvular o supravalvular.

La estenosis infundibular suele ocurrir con
otras lesiones como la CIV, la tetralogia de Fallot y
la estenosis valvular pulmonar.

La estenosis valvular pulmonar puede ser una
lesién aislada y acompanarse de dilatacién del
tronco pulmonar y/o de las arterias pulmonares.
Comunmente las valvulas tienen una tipica forma
de cupula con una abertura central estrecha, pero
con movimiento de su base conservado. Las valvu-
las displasicas son considerablemente menos fre-
cuentes.

La estenosis pulmonar supravalvular o de las
arterias pulmonares suele ocurrir en el contexto de
un sindrome o malformaciones asociadas como te-
tralogia de Fallot, sindrome de Williams-Beuren,
sindrome de Noonan, sindrome de Alagille, entre
otros. La estenosis puede localizarse a nivel del
tronco, la bifurcacién o las ramas pulmonares,
puede ser discreta o difusa (a lo cual se denomina

comunmente “hipoplasia”) u oclusién total. Pue-
den ocurrir en el sitio de colocacién de un cortocir-
cuito previo o de insercién de un parche o tubo en
dicho sector. Las estenosis de entidad considerable
(mayores al 50% de la luz del vaso) suelen generar
gradiente de presién y, por lo tanto, HTP en el
sector proximal.

EIETT esla técnica de primera linea para valo-
rar las obstrucciones del tracto de salida del VD.
La correlacién entre velocidades de flujo y gradien-
tes solo puede tomarse como fidedigna si las este-
nosis son puntuales. En presencia de funcién nor-
mal del VD se considera que la obstruccion es seve-
ra si el gradiente supera los 64 mmHg, y leve si es
menor de 36 mmHg. Cabe destacar que, si la este-
nosis es de longitud considerable, o existen varias
lesiones en tAndem, la ecuacién de Bernoulli puede
sobrestimar el gradiente de presién por lo que de-
beria utilizarse la velocidad del flujo de insuficien-
cia tricuspide para valorar la presién en el VD y,
por ende, la gravedad de la obstruccién al tracto de
salida.

Se recomienda la valvulotomia percutanea con
balén para los pacientes con estenosis pulmonar
valvular en valvulas no displasicas, o en estenosis
supravalvulares pulmonares (si es técnicamente
posible). En estas ultimas se suele requerir coloca-
cién de stent. La cirugia se reserva para las esteno-
sis severas subinfundibulares o infundibulares
con anillo hipoplésico, en valvulas displasicas o en
aquellos que tengan lesiones asociadas como insu-
ficiencia pulmonar o trictispide severas.

Los pacientes con este tipo de patologias re-
quieren de seguimiento ecografico y clinico duran-
te toda su vida, con una asiduidad dependiente de
la gravedad de la obstruccién y de la técnica de
reparacion.

Anomalia de Ebstein
La anomalia de Ebstein se caracteriza por el des-
plazamiento apical de las valvas de la tricuspide, lo
que genera una atrializacién de parte del VD. La
valva anterior suele originarse a nivel anular, pero
se encuentra elongada, mientras que las valvas
septal y posterior estan desplazadas hacia el apex
y a menudo insertas en el endocardio. En general,
esta valvula malformada muestra grados de insu-
ficiencia variable. Por sus caracteristicas se asocia
a otras anomalias congénitas como multiples vias
accesorias, CIA tipo ostium secundum, entre otras.
La gravedad desde el punto de vista hemodina-
mico varia segun el grado de insuficiencia, la enti-
dad del VD funcional y la presencia de cortocircui-
tos entre camaras derechas e izquierdas.
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Tabla 6. Indicaciones de intervencidn en la insuficiencia pulmonar posterior a la correccién de la TdF.

Recomendaciones para la intervencion en la insuficiencia pulmonar posterior Clase de Nivel de evidencia
a la reparacion de la TdlF recomendacion

Se recomienda el reemplazo valvular pulmonar en pacientes sintomaticos C

con IP severa y/u obstruccion al tracto de salida del VD al menos

moderada?.

En pacientes sin tractos de salida nativosP, se prefiere la intervencién C
percutanea con catéter si es anatomicamente posible.

El reemplazo valvular pulmonar debe ser considerado en pacientes ITa C

asintomaticos con IP severa y/u obstruccidn al tracto de salida del VD
cuando al menos uno de los siguientes criterios esta presente:

. descenso objetivo de la capacidad funcional,

. dilatacién progresiva del VD a valores de volumen sist6lico final
>80 mL/m2, y/o diastdlico final >160 mL/mZ2c, y/o progresién de la

insuficiencia tricispide al menos moderada;
progresién de la disfuncion sistdlica del VD;

>80 mmHg.

obstruccién al tracto de salida del VD con presién sistélica del VD

a; velocidad pico >3 m/s; b: pacientes con cirugia previa sobre el tracto de salida del VD usando homoinjertos, bioprétesis, conduc -
tos, etc.; : confirmado en varias medidas; TdF: Tetralogia de Fallot; IP: insuficiencia pulmonar; VD: ventriculo derecho.

Es frecuente que estos pacientes se presenten
clinicamente por taquiarritmias supraventricula-
res (por lo general, taquicardia por rentrada au-
riculo-ventricular dependiente de via accesoria), y
el examen de primera linea para el diagnéstico y
valoracién de la severidad es el ETT, si bien des-
pués puede completarse con un enfoque desde la
multimodalidad de imagen.

En cuanto al tratamiento de estos pacientes, se
encuentra guiado por lo sintomas. Los trastornos
del ritmo sintométicos pueden manejarse médica-
mente o, preferentemente, mediante ablacién por
radiofrecuencia. En cuanto a la correcciéon quirtr-
gica, es fundamental que sea realizada por ciruja-
nos cardiacos especializados en CC, y estd indicado
en aquellos pacientes con insuficiencia de la valvu-
la severa sintomadtica; o por sintomas desencade-
nados tras prueba de esfuerzo.

Tetralogia de Fallot

La tetralogia de Fallot (TdF) se produce como conse-
cuencia de una desviacién anterdgrada del septum
infundibular que determina cuatro componentes
que constituyen la patologia: CIV no restrictiva, ca-
balgamiento adrtico menor al 50%, obstruccién al
tracto de salida del VD (que puede ocurrir a cual-
quier nivel) e hipertrofia ventricular derecha.

La correccion quirargica suele suponer el cie-
rre de la CIV, correccién de la obstruccion al tracto
de salida y si corresponde, valvulotomia pulmonar.
Muchos lo logran utilizando un parche transanu-
lar entre el VD y la arteria pulmonar. A continua-

cién se citan las complicaciones méas frecuente-
mente encontradas en el adulto con TdF reparada.

Insuficiencia pulmonar (IP)

Algun grado de IP es practicamente la norma en la
edad adulta tras la reparaciéon de TdF. Si esta es
severa, con el tiempo suele generar dilatacién y
disfuncién sintomatica del VD. La gravedad de la
IP puede aumentar si el paciente presenta, ade-
mas, estenosis en el tronco o arterias pulmonares
y/o HTP.

La IP severa es la causa mas frecuente que mo-
tiva la cirugia en los pacientes adultos corregidos.
Sus indicaciones pueden verse resumidas en la ta-
bla 6. Sin embargo, debe recordarse la alternativa
del implante percutaneo de valvula protésica a ni-
vel del tracto de salida del VD, que también puede
considerarse en los pacientes con obstruccién.

Cabe destacar que el método de eleccién para la
cuantificacion del volumen y funcién del VD, y por
lo tanto necesario para la toma de decisiones tera-
péuticas, es la RM.

Obstruccion al tracto de salida del VD residual

Puede ocurrir a nivel infundibular, valvular pul-
monar, tronco pulmonar o de ramas.

Arritmias auriculares, ventriculares y muerte
subita cardiaca

Las complicaciones arritmicas son, por lo general,
tardias y de gran entidad. La prevalencia de arrit-
mias auriculares en los pacientes reparados a lo
largo de su vida es del 20%. Suelen involucrar al
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Tabla 7. Indicaciones de intervencién posterior a la cirugia de switch arterial en la TGA.

Recomendaciones para la intervencion en pacientes con cirugia de switch arterial por Clase de Nivel de evidencia
transposicion de grandes arterias recomendacion

La intervencién quirurgica o percutdanea con implante de stent (segun el C
sustrato) esta recomendada para las estenosis coronarias que causan

isquemia.

La cirugia sobre la raiz de la neoaorta debe ser considerada cuando esta IIa C

tiene un didmetro mayor a 55 mm.

La colocacién de stent sobre estenosis de ramas pulmonares debe ser Ila C

considerada independientemente de los sintomas, si ésta es mayor al 50%
del diametro y la presion sistélica en el VD es mayor a 50 mmHg y/o se
objetiva disminucién de la perfusion en el pulmén afectado.

VD: ventriculo derecho.

istmo cavotricuspideo y a la incisién quirurgica
sobre la auricula derecha.

Cuando suceden las arritmias ventriculares (ta-
quicardia o fibrilacién ventricular), es importante re-
conocerlas, mas aun si el paciente presenta disfun-
cién ventricular. La frecuencia de muerte stbita car-
diaca en estudios retrospectivos es de 1%-3,5% en es-
te grupo de pacientes, por lo que la correcta estratifi-
cacién del riesgo y seleccion de los pacientes candida-
tos a terapias de prevencion es fundamental.

Los factores de riesgo asociados a la ocurrencia
de arritmia ventricular y muerte subita son: la du-
racién del QRS mayor a 180 ms, disfuncién ventri-
cular izquierda o derecha y taquicardia ventricu-
lar inducible por estudio electrofisiolégico. Es im-
portante destacar que, cuando es posible, la abla-
cién del sustrato generador de dichas arritmias
ventriculares suele ser muy eficaz.

El implante de cardiodesfibrilador (DAI) est4 in-
dicado como prevencién secundaria de la muerte sa-
bita (indicacion clase IC). Sin embargo, el implante
como prevencion primaria sigue siendo tema de dis-
cusién y atn no se ha desarrollado una posicién sobre
este. De todas formas, los pacientes considerados de
alto riesgo de muerte subita arritmica deben ser con-
siderados para el implante de DAI. Las recomenda-
ciones de intervencién se resumen en la tabla 6.

Transposicién de grandes arterias

La transposicién de grandes arterias (TGA) se de-
fine como aquella que presenta concordancia au-
riculo-ventricular y discordancia ventriculo-arte-
rial. La TGA simple es aquella que no se acompana
de defectos congénitos adicionales (de presentar-
los, se denomina complejo). Existe también la TGA
corregida de manera congénita, en la cual se pro-
duce una doble discordancia (auriculo-ventricular
y ventriculo-arterial).

Las complicaciones tras la cirugia de switch ar-
terial por TGA simple son: dilatacién de la raiz
neoadrtica que produce insuficiencia adrtica; este-
nosis pulmonar supravalvular y estenosis de rama
pulmonar (uni o bilateral) que se produce como
consecuencia de la posicién de bifurcacién pulmo-
nar anterior a la aorta ascendente tras técnica de
Lecompte; disfuncién ventricular izquierda y
arritmias ventriculares; isquemia por complicacio-
nes tras reimplante de arterias coronarias, obs-
truccion al tracto de salida del VI (por angulaciéon
excesiva, muy poco frecuente), entre otras.

La supervivencia a los 30 anos del procedimiento
es muy alta, mayor al 90%, y de 60% a 80% en aque-
llos supervivientes con ausencia de complicaciones.

Los estudios complementarios para el diagnos-
tico de complicaciones son el ecocardiograma en re-
poso y estrés (para evaluar isquemia inducible), la
RM para valoracién cuantitativa més confiable, la
angio TC coronaria, las técnicas de imagen nuclear
como el centellograma de perfusién pulmonar, si
bien no se utiliza de primera linea, puede cobrar
importancia cuando las otras técnicas no estan dis-
ponibles o haya resultados no concluyentes.

Las indicaciones de intervencién tras la opera-
cién de switch arterial pueden observarse en la ta-
bla 7.

Conclusiones

Hemos recorrido las diferentes lesiones cardiacas
congénitas y su presentacion en adultos, resu-
miendo los aspectos clinicos diagndsticos y tera-
péuticos considerados mas importantes. De esto se
desprende la necesidad de contar con un equipo es-
pecializado en el manejo del paciente adulto con
CC en todos sus niveles, enfatizando la singulari-
dad y dificultad del manejo.
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