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A) INTRODUCCIÓN

Generalidades
Las cardiopatías congénitas (CC) constituyen la malformación más frecuente en recién nacidos vivos y son la 
mayor causa de mortalidad infantil. Algunos estudios de metaanálisis han mostrado que su prevalencia global 
se ha incrementado a través del tiempo con cifras actuales de 0,91-0,94% con estabilización en los últimos años 
(1,2). Estas cifras contrastan con los datos de las primeras décadas del siglo pasado en los que se consideraba que 
la prevalencia no superaba el 0,1%, porcentaje sin duda sesgado, dado el desconocimiento de los diagnósticos y 
probabilidades de tratamiento en esas épocas.

Utilizando estimaciones de Estados Unidos, con una población de 331 millones de habitantes, alrededor de 
2,5 millones de personas son portadores de una CC, 12% de las cuales con una condición severa. Extrapolando 
estas cifras a la Argentina con 45 millones de habitantes, tendríamos aproximadamente 300 000 afectados. 
Puesto que los adelantos en diagnóstico y tratamiento de estas dolencias han permitido una mayor sobrevida, los 
adultos con CC (ACC) hoy superan a los niños de 2/3 a 1/3 del total. Esta relación estimada en el país del norte 
seguramente estaría sobredimensionada para nuestro país por las diferencias existentes en recursos humanos 
y tecnología (3,4). Una particularidad de la mayor expectativa de vida de los ACC es que hay quienes llegan a la 
edad geriátrica (65 o más años) con una prevalencia cercana al 0,4%. Sin lugar a dudas que fundamentalmente 
se trata de pacientes con lesiones poco severas. Ellos son propensos a padecer las morbilidades propias de la 
población general a esa edad y que suelen ser la causa de morbimortalidad en lugar de su CC. Las más comunes 
son la demencia senil, hemorragias digestivas e insuficiencia renal crónica (5). 

Calidad de vida
Recientemente, dada la mayor sobrevida de los ACC, ha surgido el interés que esta se acompañe de una buena 
calidad de vida. El Profesor Moons de Lovaina, Bélgica, ideó un estudio internacional multicéntrico denominado 
APPROACH - IS (por las siglas en inglés de Evaluación de los Patrones de los Reportes de Pacientes Adultos con 
Cardiopatías Congénitas - Estudio Internacional) con la finalidad de desarrollar intervenciones para perfeccionar 
la salud y bienestar de estos pacientes, con la originalidad que fueran los mismos pacientes los encargados de 
responder un minucioso cuestionario y no librado a efectuarlo por medio de terceros. Se investigaron variables 
tales como (a) percepción de la salud, (b) funcionamiento psicológico, (c) salud conductual y (d) calidad de vida 
(CV). Además, se indagaron otras variables explicativas como (a) sociodemografía, (b) historia clínica, (c) sentido 
de coherencia y (d) percepción de la enfermedad (6). Esta metodología fue seguida de una investigación liminar 
que evaluó la CV de 4028 ACC en 15 países, incluyendo un centro de la Argentina (único de habla hispana), que 
concluyó que, en general, la CV fue satisfactoria y que dependió más que nada de las características de los pa-
cientes y no de los países. Los ACC con bajos niveles de CV pueden así identificarse uniformemente permitiendo 
tomar medidas para mejorarla (7). 

La rigurosidad de la encuesta para esta investigación ha permitido que cardiólogos, psicólogos y personal 
de enfermería, todos expertos en el cuidado de ACC, elaboraran al menos una veintena de publicaciones, sin 
contar las presentaciones en congresos internacionales de la especialidad, que posibilitaron analizar en detalle 
las variables en estos subestudios que se expresan a continuación. Los prestadores de salud deberían tener en 
cuenta, además de la severidad de la enfermedad como indicador objetivo, también la repercusión subjetiva en el 
paciente (8). Se determinó que los reportes de los pacientes no solo difirieron por factores relativos a ellos sino 
también por efecto de los países de residencia con distintos estándares de vida y sistemas de salud (9). En cuanto 
al papel de los sistemas de salud y su relación con los resultados aportados por los pacientes, se observó que la CV 
y la salud física y mental estuvieron más bien relacionadas con la mayor cantidad de recursos humanos que con 
la disponibilidad de camas hospitalarias (10). La apreciación de la enfermedad fue más negativa en pacientes con 
enfermedades más complejas como aquellos con circulación de Fontan que impactaba en la CV. Estos pacientes 
requieren detección de alteraciones psicosociales e intervenciones para mejorar su CV. En consonancia con ese 
estudio, los mismos autores señalan que la actividad física en estos pacientes probablemente es beneficiosa al 
mejorar la percepción de su salud, lo que redunda en mejor CV (11,12). Solo el 30% de los pacientes encuestados 
desarrollaban las actividades físicas recomendadas. La percepción del estado de salud fue superior en ellos con 
relación a los inactivos o poco activos. Se recomienda por lo tanto promover la actividad física en la población de 
ACC (13). Una publicación relativa a la anterior coincidió en el número de pacientes que desarrollaba actividad 
física y encontró una diferencia importante entre los países participantes. El análisis en particular mostró que 
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los más propensos a cumplir con las recomendaciones de la OMS eran de sexo masculino, clase funcional I y 
lesiones menos complejas. Por el contrario, quienes no satisfacían los objetivos tenían mayor edad, pobre nivel 
educativo y desempleo. Se concluyó que en esos casos es importante aconsejar cambios conductuales (14). Otro 
aspecto importante para considerar es que la participación en deportes adecuados para ACC es beneficiosa en 
esta población si se comparan los individuos activos con los sedentarios. Esta observación no es menor, dado que 
el 12% de la muestra presentó altos índices de depresión que puede mejorar con la indicación de la actividad 
(15). Para estimar el papel que juega el tipo de defecto en el desempeño físico, la salud mental y la CV se compa-
raron los pacientes con enfermedades específicas que sumaron al menos 50 casos en la encuesta inicial y pudo 
apreciarse que los reportes con mejores resultados fueron los que presentaron coartación de aorta o enfermedad 
valvular aórtica aislada, mientras que los peores presentaban CC cianosantes y síndrome de Eisenmenger. Si 
bien los defectos específicos permitían predecir una mala evolución, la clase funcional asociada a la cardiopatía 
fue más determinante que la anomalía (16). 

La religiosidad y/o espiritualidad, presentes en el 50% de los encuestados, influyó positivamente en la CV 
(17). La investigación sobre consumo de tabaco, cannabis y de ambos reveló marcadas variaciones entre los paí-
ses participantes. El tabaquismo y cannabis tuvieron un efecto negativo leve e insignificante, respectivamente, 
mientras que la combinación de ambos se acompañó de un mayor impacto en la salud mental (18). El análisis 
del desempeño laboral de ACC mostró diferencias marcadas entre los países de origen; del total de la muestra, el 
69% contaba con un empleo. La educación superior fue determinante para la obtención de mejores condiciones 
laborales. La falta de empleo o las limitaciones para el trabajo fueron más frecuentes en el sexo femenino, por 
ejemplo, pobre clase funcional, edad mayor, complejidad de la lesión, insuficiencia cardíaca y trastornos menta-
les. Se concluyó que la educación debe ser un objetivo en ACC para obtener mejor ocupación que redundará en 
mejor CV (19). El sentido de coherencia, positivamente ligado a la CV, también fue investigado en la muestra. 
Se observó que menor edad, bajo nivel de educación, desempleo, ausencia de pareja por diversas razones, pobre 
clase funcional y CC simples fueron causa de menor sentido de coherencia. La variación entre países fue muy 
amplia, pero en los pacientes afectados es posible intervenir para mejorar la CV (20). 

Se conoce que las arritmias auriculares (TSV, aleteo y fibrilación auricular) ocurren en todo el espectro de ACC 
y son la causa más frecuente de admisión hospitalaria. En el estudio presente se comparó la CV en los pacientes 
que las padecieron con los que no las reportaron. La percepción del estado de salud, enfermedad y depresión 
influyeron significativamente en la menor puntuación de CV en los pacientes con arritmias (21). Un resultado 
similar, aunque desde el punto de vista de los pacientes más preocupante, ocurrió en los ACC que requirieron 
un CDI, alrededor de 1 y 2 tercios con indicación primaria y secundaria, respectivamente. Estos últimos fueron 
más afectados. Se apreció además marcada variabilidad geográfica (22). Por último, se evaluó el efecto que po-
dría tener la hospitalización en los 12 meses previos al reclutamiento para la encuesta: 668 pacientes (17% de 
la muestra) habían sido hospitalizados en ese período y sus reportes incidieron negativamente en el estado de 
salud, depresión y CV. Los internados para cirugía cardíaca fueron menos afectados que los admitidos por otras 
causas. Se sugirió incluir esta eventualidad en la historia clínica dada la repercusión que tiene en la CV (23).

En conclusión, la mayor longevidad que actualmente se logra en ACC gracias a los avances en el tratamiento 
de sus lesiones específicas debería asociarse a mejor CV. Un repaso de los trabajos enunciados muestra la im-
portancia que tienen tanto la salud física como la mental. La integración de psicólogos a los equipos de salud es, 
por lo tanto, necesaria.

Los Adultos con Cardiopatías Congénitas: una nueva subespecialidad
Las razones hasta ahora mencionadas muestran que, en cardiología, la subespecialidad de ACC es una de las 
de crecimiento más veloz. Basta ver que en los Congresos de Cardiología, hasta no hace mucho tiempo, estaba 
relegada a muy pocas sesiones; hoy en día, en cambio, ocupa buena parte del programa y congresos, y otras re-
uniones específicas del tema se realizan cada vez con mayor frecuencia. Lo mismo ocurre con las publicaciones 
sobre el tema en revistas especializadas revisadas por pares donde el crecimiento ha sido exponencial, dado que 
en un cuarto de siglo se han quintuplicado: de alrededor de 200 por año ahora se aproximan a las 1000. Final-
mente, ante la necesidad de contar con cardiólogos especializados en el tema, se han sentado las bases para el 
entrenamiento de pediatras cardiólogos en ACC (24). 

Recomendaciones para toma de decisiones
Las recomendaciones y el nivel de evidencia para tomar decisiones en este Consenso se efectuarán siguiendo la 
metodología aconsejada por el Grupo de Tareas del Colegio Americano de Cardiología y la Asociación Americana 
del Corazón (ACC/AHA) para el desarrollo de las Guías de Práctica Clínica (25). Para cada entidad en particular 
existen 3 clases de recomendaciones que se acompañan de sus respectivos niveles de evidencia con el fin de decidir 
sobre diagnóstico y tratamiento. Las recomendaciones dependen de la relación riesgo/beneficio (Tabla 1). Cuando 
el beneficio supera al riesgo, la recomendación es Clase I (sólida). En la Clase II tenemos 2 opciones. Si el grado 
de beneficio supera al riesgo pero con menor fortaleza que en la Clase I, se aconseja la opción IIa (discreta). Si 
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el beneficio es poco mayor o igual al riesgo, se la clasifica como opción IIb (débil). La Clase III es para cuando 
riesgo y beneficio están igualados y no hay beneficio o, peor aún, es peligrosa con riesgo que supera el beneficio. 
En ambos casos se desaconseja la intervención.

Tabla 1. Recomendaciones para la toma de decisiones

Clases Relación Riesgo: Beneficio Recomendación

Clase I Sólida Riesgo < Beneficio Recomendada

Clase II Divergente 

Clase IIa Discreta Riesgo < Beneficio Puede recomendarse

 Menos sólida que Clase I 

Clase IIb Débil Beneficio poco mayor o igual al Riesgo Podría considerarse

Clase III Dañina Riesgo = Beneficio o Desaconsejado

 Riesgo > Beneficio

El grado de evidencia para las recomendaciones, a su vez, se clasifica en 5 tipos (Tabla 2). El nivel A corres-
ponde a evidencia obtenida por más de 2 estudios aleatorios controlados de excelente calidad o metaanálisis con 
la misma cualidad del antedicho y también un solo estudio apoyado por trabajos de registros de alta calidad. 
El nivel B-A es para estudios de calidad moderada o metaanálisis aleatorios, mientras que el nivel B-NA se 
sustenta por estudios bien diseñados observacionales o de registros y/o metaanálisis. El nivel C-DL se basa en 
datos limitados de estudios aleatorios o no, observacionales o de registros con limitaciones en la metodología o 
metaanálisis. Por último, el nivel C-OE corresponde a recomendaciones basadas en experiencias de expertos. 
No es de extrañar que esto ocurra con frecuencia, dada la gran variedad de situaciones que pueden suceder en 
la historia natural o no natural de los ACC. 

Nivel A > 2 estudios aleatorios o metaanálisis de alta calidad

Nivel B - A 1 o más estudios aleatorios o metaanálisis de calidad moderada

Nivel B - NA 1 o más estudios o metaanálisis no aleatorios, observacionales o de registros de calidad moderada

Nivel C - DL Estudios o meta análisis aleatorios o no con diseños o ejecución limitada

Nivel C - OE Consensos de opinión de expertos basados en experiencia clínica

Tabla 2. Calidad de la evidencia

Clasificación
Existen diversas clasificaciones de las CC en general. Ninguna es perfecta. Desde el punto de vista anatómico, 
en esta clasificación modificada de las guías internacionales más recientes, se simplifican como 1.Cortocircuitos 
(cardíacos y extracardíacos), 2. Lesiones del corazón izquierdo (obstrucciones del tracto de salida, insuficiencias 
valvulares), 3. Aortopatías, 4. Lesiones del corazón derecho (obstructivas, insuficiencias valvulares), 5. Trans-
posiciones y malposiciones, 6. Corazón univentricular, 7. Hipertensión pulmonar, 8. Anomalías coronarias y 9. 
Pacientes con reparaciones complejas (Tabla 3) (26-28). Cuando ocurren asociaciones, se agrupan siguiendo la 
alteración más relevante (p. ej., comunicación interventricular y coartación de aorta).

1. Cortocircuitos de izquierda a derecha

2. Lesiones del corazón izquierdo

3. Aortopatías

4. Lesiones del corazón derecho

5. Transposiciones y malposiciones

6. Corazón univentricular

7. Hipertensión pulmonar

8. Anomalías coronarias

9. Pacientes con reparaciones complejas

Tabla 3. Clasificación anatómica de ACC
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Dado que en estos pacientes la evolución suele modificarse con el correr del tiempo, en las guías de la AHA 
y ACC se añade la clase funcional, por lo que la clasificación se denomina anátomo- fisiológica. En los ACC se 
utiliza más bien una versión aún más sencilla basada en la severidad conformando 3 grupos: 1. Lesiones sim-
ples, 2. Moderadas y 3. Complejas (Tablas 4-6). Los porcentajes de afectados en cada grupo en un registro de la 
Argentina son de aproximadamente 45, 40 y 15%, respectivamente, datos muy similares a las estimaciones del 
Consenso de Bethesda, como puede apreciarse en la Figura 1.

Tabla 4. Lesiones simples

Enfermedad nativa CC reparadas

1. Estenosis valvular aórtica aislada 1. Ductus ligado u ocluido

2. Enf. valvular mitral aislada (excluye cleft y paracaídas) 2. CIA secundum o seno venoso sin CC residual

3. CIA pequeña 3. CIV reparada sin CC residual

4. CIV pequeña. Ductus 

5. Estenosis valvular pulmonar leve

Tabla 5. Lesiones moderadas

Lesiones moderadas

1. Fístula aorta-VI 9. Estenosis VP moderada o severa

2. Drenaje VAP total o parcial 10. Insuficiencia VP ídem

3. Canal AV completo o parcial 11. Aneurisma seno de Valsalva

4. Coartación de aorta 12. CIA seno venoso

5. Enfermedad de Ebstein 13. E Ao subvalvular o supravalvular

6. Estenosis infundibular pulmonar 14. Tetralogía de Fallot

7. CIA ostium primum 15. CIV con lesiones asociadas

8. Ductus permeable

Tabla 6. Lesiones complejas

ACC de gran complejidad

1. Conductos (valvulados o no) 8. Atresia pulmonar (cualquier tipo)

2. ACC cianosantes 9. Obstrucción vascular pulmonar

3. Doble salida ventricular 10. TCGA

4. Síndrome de Eisenmenger 11. Atresia tricuspídea

5. Cirugía de Fontan-  Kreutzer 12. Tronco arterioso

6. Atresia mitral 13. Otras anomalías de conexión AV o VA

7. Corazón univentricular
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Es apropiado destacar que también hay coincidencia, en este caso con Toronto, Canadá, en que un grupo de 
10 lesiones constituyen entre 80 y 85% del total de afectados (Figura 2, Tabla 7) (29). Por consiguiente, en este 
consenso se privilegiará el tratamiento de las lesiones más comunes.

Fig. 1. Clasificación ACC, según severidad.

Fig. 2. Las ACC más frecuentes
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Registro de ACC – Su finalidad 
Para realizar un seguimiento efectivo de la evolución en pacientes con patologías crónicas, como es el caso de 
los ACC, una pieza fundamental es la implementación de Registros diseñados específicamente por patologías 
(según sus necesidades y objetivos terapéuticos) que favorezcan la visión clínica particular, paciente por paciente, 
y la visión general por patología y tratamiento (30).

En el caso de los ACC lo dicho es de fundamental importancia por la convivencia de múltiples factores confun-
didores y comorbilidades que afectan la toma de decisiones terapéuticas y la evolución positiva de los pacientes.

Desde la Sociedad Argentina de Cardiología (SAC), en concordancia con la Sociedad Europea de Cardiología 
y lo expresado en la Guía ESC 2020 para el tratamiento de las CC del adulto, se recomienda el uso de registros 
como mecanismo de seguimiento y estudios futuros (27). Para este fin se sugiere la consideración específica del 
Registro Multicéntrico de CC del Adulto de la provincia de Córdoba y la inclusión de la mayor cantidad 
de pacientes en él. Dicho Registro es una herramienta gratuita y abierta a la inclusión voluntaria de todo centro 
de atención de salud que lo solicite.

Esta herramienta tiene como objetivos:
– Proporcionar un mejor seguimiento de los pacientes.
– Beneficiar la evaluación crítica de procesos diagnósticos/terapéuticos incluida la relación riesgo-beneficio.
– Mejorar la calidad de atención, los resultados clínicos y la toma de decisiones consensuadas con los deseos del 

paciente bien informado.
– Favorecer la comunicación entre profesionales a distancia.
– Evaluar los procesos de atención clínica, el uso de recursos y la adherencia al Consenso y Guías internacionales, 

herramientas que pueden ser utilizadas por hospitales, proveedores de atención médica y profesionales, para 
medir la evolución clínica práctica, y en programas educativos junto a los mensajes clave de las directrices.

– Permitir la realización de investigaciones clínicas en diferentes ramas de patologías congénitas cardiovasculares, 
procedimientos intervencionistas y cirugías, aumentando el nivel de evidencia y la solidez de las directrices 
de opciones de manejo particulares, incluida la evaluación de la relación riesgo-beneficio y la solidez de la 
recomendación (31).

– Favorecer la planificación para el tratamiento de poblaciones y la comprensión de la práctica médica en la 
Argentina basándose en datos completos y de alta calidad recopilados durante la práctica clínica habitual, 
permitiendo la construcción de indicadores locales de calidad.
El sistema digital del mencionado Registro es amigable y de uso intuitivo; los pacientes son incorporados 

en línea con el nombre de la patología, y las codificaciones del Registro de la provincia de Quebec, Canadá, y el 
CIE10 se adjuntan de manera automática. 

Este Registro permite realizar un seguimiento específico de la evolución natural y modificada de las patologías 
y sus asociaciones, ya que cuenta con cuatro secciones: Diagnóstico (135 ítems), Cirugías (181 ítems), Procedi-
mientos Intervencionistas (52 ítems) y Secuelas (178 ítems) presentados en formato secuencial y cronológico (32). 
El paciente se registra con una clave digital única, provista al profesional, con datos demográficos y diagnósticos. 
Se cargan, además, estudios y tratamientos realizados (imágenes y video), informes, complicaciones y secuelas. 

Tabla 7. Frecuencia de ACC

Las ACC más frecuentes en Toronto
Webb G, Connelly  M. The adult with congenital heart disease.

In: Freedom R, Volume ed. Congenital heart disease. Philadelphia,
Current Medicine, 1997, Chapter 23

1. Comunicación interauricular

2. Comunicación interventricular

3. Estenosis valvular pulmonar

4. Tetralogía de Fallot

5. Obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo

6. Coartación de aorta

7. Ductus arterioso permeable

8. Síndrome de Eisenmenger

9. Transposición de grandes arterias

10. Canal atrioventricular
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En el ítem Evolución del Registro se designa la opción correspondiente al Estadio Fisiológico según AHA (A-B-C-
D) para un mejor manejo terapéutico según recomendaciones (26). La información está disponible en línea para 
consulta, modificación y/o añadir eventos como afecciones transitorias o causa de mortalidad, con la posibilidad 
de exportar la ficha resumen de paciente en formato PDF u otros.

Debido a la falta de datos basados en evidencia a gran escala en el campo de los ACC, la mayoría de las reco-
mendaciones son, en parte, resultado de consensos de expertos basados en estudios y registros observacionales 
prospectivos y retrospectivos pequeños. La incorporación de cada vez más pacientes al Registro permite trabajar 
en equipos sobre muestras mucho más amplias y tomar decisiones mejor fundadas sobre evidencias generalizadas 
(33).

El uso del Registro, la carga metódica de datos y los posteriores constructos de investigación abren la posibi-
lidad de obtener recomendaciones con base en altos niveles de evidencia y la posibilidad de elaboración de nor-
mativas diagnósticas, tratamientos y pronósticos sin dejar de lado el asesoramiento genético y de anticoncepción 
y embarazo, así como de actividad física y deportiva. Permite dejar de trabajar en tratamientos empíricos para 
sentar bases sólidas de tratamientos vinculados a la medicina basada en la evidencia (34).

Transición y transferencia del adolescente con cardiopatía congénita                     
Se entiende por transición el proceso programado y planificado de adolescentes portadores de enfermedades 
crónicas desde los servicios pediátricos hacia otro focalizado al servicio de adultos, que busca fomentar su auto-
nomía, comprender y manejar en forma eficiente su situación de salud. Es un proceso educacional que prepara 
y entrena al adolescente con enfermedad crónica para hacerse cargo de la vida en la adultez. Su objetivo fun-
damental es optimizar y facilitar la atención continuada que contemple no solo la enfermedad sino también el 
desarrollo social, emocional, y lo ayude para la adquisición de las habilidades necesarias para llevar una vida 
independiente (35, 36).

En cambio, la transferencia, sin un proceso de transición, es un traspaso desde servicios pediátricos a uno 
de adultos sin planificación ni programación.

La transferencia a un hospital de adultos es una tarea muy difícil, ya que se trata de pacientes con CC comple-
jas, que requerirán en su evolución algún tipo de reintervención, ya sea quirúrgica o percutánea por cateterismo 
y/o tratamiento de arritmias graves (ablación por radiofrecuencia o crioterapia, marcapasos antitaquicardia, 
resincronizadores y/o cardiodesfribiladores) o eventual necesidad de trasplante.

Esencial para el éxito de esta transición será el reconocimiento de que se trata de un proceso. No se trata solo 
de entregar al paciente la información para contactar con un facultativo de referencia. El momento del traspaso 
definitivo del paciente debe ser la culminación de un programa planificado que incluya la administración de 
una atención ininterrumpida apropiada al desarrollo y a la edad del paciente en cada momento. Por todo ello ha 
surgido en los últimos años el concepto de empoderamiento, que tiene como objetivo aumentar la seguridad 
en uno mismo, en la autoestima, la responsabilidad, el autocuidado, la adopción de hábitos de vida saludables, 
la autonomía personal, la participación, conciencia y conocimiento de su condición, así como el desarrollo de 
habilidades psicosociales relevantes. En consecuencia, un mayor nivel de empoderamiento del paciente se asocia 
a una mejor calidad de vida, bienestar y resultados clínicos (37).

Protagonistas de la transición
El protagonista principal del proceso será el paciente del que se espera que él mismo adquiera responsabilidades 
y habilidades para el autocuidado. 

La familia (habitualmente los padres) también desempeñarán un papel importante en el proceso, siendo 
necesaria la aceptación por su parte de un cambio en el papel que hasta ese momento han desarrollado en la 
enfermedad del paciente. 

El cardiólogo pediátrico facilitará el proceso promoviendo la adquisición de habilidades por parte del 
paciente y suministrando los datos clínicos e informes relevantes de su historia médica.

  Por último, el cardiólogo de adultos deberá comprender la cardiopatía, sus secuelas, y pesquisar y 
tratar oportunamente los eventos que surjan durante el seguimiento.

El momento ideal de la transición y transferencia
Lo ideal es que dicho proceso comience en la pubertad, antes de la adolescencia. La edad en que los pacientes 
pediátricos son transferidos a los servicios de adultos varía en la Argentina según los centros: habitualmente se 
realiza entre los 14 y 16 años en los hospitales generales y al cumplir la mayoría de edad en los centros específi-
camente pediátricos. Sin embargo, en los casos de enfermedades crónicas, ha sido práctica habitual de muchos 
centros realizar el seguimiento hasta incluso pasados los 18 años. 

Siempre que fuera posible, el momento de la transferencia debería ajustarse a la madurez del individuo, 
aunque lamentablemente en ocasiones no es factible y debe llevarse a cabo al alcanzar una edad cronológica 
determinada (35-38).
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Modelos de transición-transferencia 
Para el éxito de un programa de transición y transferencia, es necesaria la colaboración estrecha entre los cen-
tros cardiológicos de adultos y las unidades de cardiología pediátrica. De hecho, la participación de miembros de 
ambos equipos en la atención del adulto con una CC sería lo ideal y expresaría adecuadamente la continuidad 
asistencial que requiere una enfermedad crónica como es una CC.

El “modelo de clínica conjunta”, el “modelo de pediatra en la atención de adultos” y el “modelo introductorio” 
son más bien “modelos de transferencia” porque el enfoque está en traspasar al adolescente de la pediatría a 
la atención de adultos, y se deja poco espacio para el proceso de desarrollo que es inherente a la transición a la 
edad adulta. 

Alternativamente, el “modelo de coordinador de transición” toma el proceso de desarrollo como el nú-
cleo, acompaña al adolescente en la transición a la edad adulta y brinda atención integral de transición. En este 
modelo, la transición no se detiene necesariamente cuando se transfiere al paciente. Este es el modelo preferido 
porque aborda el proceso de manera integral (38).

Dificultades para la transferencia
Este proceso muchas veces no es sencillo ya que existe una serie de factores que pueden obstaculizarlo por parte 
de los diferentes protagonistas implicados. Tanto los propios pacientes como sus padres pueden sentirse teme-
rosos ante los posibles cambios en el patrón de atención sanitaria. Durante mucho tiempo se han enfrentado a 
situaciones difíciles que han requerido la toma de decisiones trascendentes y lo han hecho con el apoyo de su 
equipo pediátrico con el que han llegado a tener un grado importante de confianza.

Por otro lado, la deficiencia en la infraestructura del hospital de contrarreferencia: mientras la asistencia del 
paciente con CC es excelente en edad pediátrica y adolescente en el medio público, son contadas las unidades 
dedicadas a la atención del cardiópata adulto sobreviviente. Muchos de estos jóvenes con CC complejas suelen 
perder su seguimiento o ser atendidos por profesionales sin la adecuada preparación. 

Según las recomendaciones de la 32.a Conferencia de Bethesda, los ACC de complejidad moderada o grave 
deberían ser vistos en un centro de atención terciario para ACC al menos una o dos veces al año (39).

No obstante, la transferencia de estos pacientes requiere indispensablemente un trabajo coordinado entre el 
equipo médico tratante pediátrico y los integrantes del equipo de profesionales de adultos que los recibirán. Es 
condición indispensable para el éxito que ambos equipos trabajen en conjunto a fin de asegurar la continuidad 
asistencial que requiere un paciente con CC (40).

Resumen 
El adolescente y el adulto con CC requerirán control y atención a lo largo de toda su vida. 

Es fundamental generar un programa que asegure la formación y entrenamiento de cardiólogos, cardioci-
rujanos, electrofisiólogos, hemodinamistas, anestesiólogos y especialistas en imágenes con experiencia en CC, 
concentrando a los pacientes en un centro donde se pueda recibir un número significativo de pacientes a fin 
de generar la “masa crítica” que asegure la adquisición de los conocimientos y habilidades necesarios para el 
adecuado control de por vida.

En este marco, la transición y la transferencia adecuadas desde las edades pediátricas a las unidades de 
atención de ACC son críticas. 

 
Rol de la enfermería 
El desarrollo de la especialidad médica para la atención de pacientes ACC ha estimulado la formación de la en-
fermería clínica especializada. El perfil cambiante de las CC y las características propias de la vida adulta han 
requerido de la presencia de un equipo interdisciplinario, para lo cual es necesario tener un número de enfer-
meros capacitados para la atención de estos pacientes (41). La incorporación de la enfermería especializada en 
este equipo ayuda a mejorar la gestión clínica. Los elementos clave de la participación de las enfermeras son la 
facilitación del proceso de transición de la cardiología pediátrica a la cardiología de adultos, la identificación de 
las necesidades del paciente, la detección y derivación de problemas psicosociales, y la educación y el asesora-
miento de pacientes y familiares. En particular, una enfermera especializada sería importante para optimizar 
el manejo de la enfermedad de los pacientes ACC (42). Se reconocen las funciones de la enfermería, que pueden 
variar de una región a otra según sus alcances en la práctica, las regulaciones, cultura y tradiciones locales. Se 
recomienda revisar el rol de la enfermería en la atención del equipo interdisciplinario promoviendo un enfoque 
integral y centrado en el paciente (Tabla 8) (43).
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B) ESTUDIOS DIAGNÓSTICOS

Electrocardiografía 
El ECG, el primer método de registro gráfico de la actividad cardíaca, continúa siendo una herramienta esencial 
en la evaluación de pacientes ACC, por la información que presta para la detección de arritmias, sobrecarga de 
cavidades, isquemia miocárdica y, entre otras cosas, por las alteraciones características de muchas de las mal-
formaciones específicas y las variaciones que pueden ocurrir durante su evolución. 

El ECG en los pacientes ACC reparados puede variar con respecto al inicial, pudiéndose observar bloqueos, 
arritmias y trastornos de la repolarización.

En la CIA ostium secundum, el eje eléctrico es normalmente derecho; se observan bloqueo incompleto de rama 
derecha y, en algunos casos, bloqueo AV de 1.er grado. Si la CIA es de tipo ostium primum, el eje será izquierdo y, 
en ciertos casos, se observará hemibloqueo anterior izquierdo. En el seguimiento a largo plazo podrán aparecer 
enfermedad del nódulo sinusal u otras arritmias auriculares.

En la CIV se observa hipertrofia biventricular. Si se acompaña de HAP, la hipertrofia será predominantemente 
derecha. Luego de la cirugía podemos encontrar BRD en algunos casos.

En las obstrucciones del tracto de salida del VI, incluida la coartación de aorta reparada, el eje será izquierdo 
y se observará hipertrofia del VI dependiendo de la masa ventricular y si el paciente tiene o no hipertensión 
arterial residual. Estas patologías pueden asociarse a otras, por lo cual variará el ECG. En coartación también 
puede observarse BRD.

En la TF, el eje será derecho, podrá haber bloqueo AV de 1.er grado y BRD en gran cantidad de pacientes. El 
control periódico es muy importante porque, si el QRS tiene una duración igual o mayor a 180 mseg, esto consti-
tuye un factor de riesgo de MSC. La frecuencia y complejidad de las arritmias ventriculares también constituyen 
un factor de riesgo para MSC. Además, pueden aparecer arritmias supraventriculares asociadas a insuficiencia 
tricuspídea: extrasístoles supraventriculares, taquicardia supraventricular, aleteo y fibrilación auricular.

El ECG en la enfermedad de Ebstein es muy particular, con eje a la derecha, onda P acuminada en en derivación 
DII, bloqueo AV de 1.er grado y BRD incompleto o completo. Puede además asociarse a Wolff-Parkinson-White y 
en su evolución puede presentar arritmias como TSV o aleteo auricular.

En la d- TGA, el eje será derecho. En los pacientes reparados con técnica atrial es frecuente encontrar en-
fermedad del nódulo sinusal, ritmo nodal, bloqueo AV, TSV, aleteo o FA. Se observan también en muchos casos 
BRD y arritmia ventricular. En los pacientes corregidos con técnica arterial se pueden encontrar trastornos de 
la repolarización y arritmia ventricular.

En los pacientes con operación de Fontan o bypass total del ventrículo venoso, el ECG dependerá de la patología 
previa, pero son frecuentes los bloqueos de rama, enfermedad del nódulo sinusal, taquiarritmias auriculares y 
el desnivel del segmento ST. Estos pacientes a menudo son portadores de marcapasos.

Prueba de ejercicio cardiopulmonar
La prueba de ejercicio cardiopulmonar es fundamental en el seguimiento de las CC, ya que nos aporta la capacidad 
funcional del paciente en forma objetiva a través de la medición directa del consumo de oxígeno (VO2).

Es una prueba no invasiva, accesible, reproducible, y permite la estratificación de riesgo con respecto a la 
morbimortalidad. A partir de sus resultados consideramos la evaluación de cambios terapéuticos, medicamen-

Tabla 8. Educación del paciente  ACC

1. Educación sobre medicamentos

2. Educación previa y posterior al procedimiento requerido

3. Educación sobre insuficiencia cardíaca

4. Educación sobre anticoagulación

5. Educación sobre prevención y estilo de vida

6. Educación sobre el cuidado de la piel y la salud bucodental

7. Educación en la actividad física y el deporte

8. Educación y prevención en la endocarditis infecciosa

9. Anticoncepción, planificación familiar y embarazo

10. Gestión del autocuidado y autodefensa

11. Promocionar la calidad de vida
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tosos o intervencionistas, así como adecuar las actividades físicas, deportivas y la rehabilitación cardiovascular 
(44,45). También es recomendable la realización de una PECP en pacientes con CC moderadas-severas que serán 
operados de una cirugía no cardíaca (46).

Las principales variables estudiadas en la prueba son:
1) VO2 pico (ml/kg/min) consumo de O2 pico por kg de peso; su valor normal oscila entre 20 y 90 ml/kg/min, según 

la edad, el sexo, y es directamente proporcional a la superficie corporal, la masa corporal y el entrenamiento 
físico (45-47). También se puede expresar como % del predicho de VO2 pico calculado por las ecuaciones de 
Wasserman y col. (45); ambos parámetros se consideran nivel de evidencia I-A (48).

2) Duración del ejercicio en segundos
3) Coeficiente R: es el cociente entre la producción de CO2 y VO2. Un valor de 1,10 es ampliamente aceptado 

como un excelente esfuerzo físico.
4) Pendiente (slope) VE/VCO2: es la relación entre la ventilación pulmonar (VE) y la producción de dióxido de 

carbono (CO2). Es un índice de la eficiencia del intercambio de gases durante el ejercicio y un marcador de 
riesgo importante. En pacientes adolescentes y adultos se acepta un valor < 30 como normal (47). Se considera 
nivel de evidencia I-A (48).
Los valores obtenidos en la prueba por los pacientes con CC son generalmente más bajos que los de individuos 

sanos, por lo cual no es tan específica su comparación. Además, el valor de VO2 de 20 ml/kg/min propuesto como 
límite para los pacientes con insuficiencia cardíaca también resulta insuficiente dada la diversidad de las CC. Es 
por eso que es muy importante poder compararlos con pacientes que presentan la misma patología, por lo que 
existen valores de referencia para las distintas lesiones (44,49,50). 

Se estima que el % del predicho de VO2 pico es un dato más específico, ya que no es lo mismo 25 ml/kg/min 
para una mujer de 45 años que para un varón de 25 años.

Cada una de las cardiopatías tiene un nivel de gravedad, una evolución natural y acorde con la técnica qui-
rúrgica o hemodinámica empleada que las caracterizan, lo mismo que su capacidad funcional y la aparición de 
arritmias. Todo esto tiene que ser tomado en cuenta al momento de informar el resultado de la PECP (51).

Ecocardiografía 
La población adulta sobreviviente a una CC se incrementa anualmente debido al éxito en los procedimientos 
diagnósticos y terapéuticos actuales.

El ecocardiograma Doppler color es la primera técnica de imágenes para evaluar un paciente ACC nativa, 
su evolución a largo plazo como también las complicaciones y secuelas de aquellos que requirieron tratamiento 
intervencionista hemodinámico, quirúrgico o mixto durante su infancia y adolescencia.

El informe ecocardiográfico requiere una cuidadosa elaboración donde conste toda la información necesaria 
para el diagnóstico anátomo-funcional de las lesiones específicas. En las complejas, puede ser inadecuada la 
utilización de las guías ecocardiográficas disponibles, como ocurre en la valoración de un VD subaórtico al no 
ser aplicables las determinaciones estándar (52).

Hay que establecer la posición cardíaca dentro del tórax: levoposición, dextroposición o mesoposición (masa 
cardíaca ubicada mayoritariamente a la izquierda, derecha o en la línea media, respectivamente) y definir la 
orientación del eje cardíaco base-ápex: levocardia (derecha-izquierda), dextrocardia (izquierda-derecha) o meso-
cardia (línea media).

  El diagnóstico morfológico deberá basarse en el examen segmentario secuencial de la anatomía anali-
zando el situs auricular, ventricular y las conexiones aurículo-ventriculares (AV) y ventrículo-arteriales (VA), las 
grandes arterias y la presencia de anomalías asociadas (retorno venoso pulmonar o sistémico, comunicaciones 
anormales a nivel auricular, ventricular o de grandes vasos), morfología y función de las válvulas cardíacas y el 
análisis de la función ventricular (53-55).

  La estructura cardíaca analizada debería reconocerse en términos de su propia anatomía intrínseca. 
El primer segmento a determinar es el auricular. El situs puede ser solitus (normal): aurícula derecha (AD) 
morfológica a la derecha y aurícula izquierda (AI) morfológica a la izquierda, inversus (imagen especular a lo 
anteriormente descripto) o isomerismo derecho o izquierdo cuando ambas aurículas son idénticas. La categoriza-
ción de una aurícula se basa en la morfología de los apéndices auriculares difíciles de evaluar por ecocardiografía 
transtorácica (ETT) en el adulto, pero con ecocardiograma transesofágico (ETE) pueden identificarse. 

El situs abdominal (posición del hígado, bazo, estómago, aorta y vena cava inferior) es solitus (normal) o 
inversus (especular) y ayuda a definir el situs auricular porque suele estar en armonía con el situs torácico. En 
el isomerismo derecho hay un gran hígado en la línea media con yuxtaposición aorta-cava inferior y, en el iso-
merismo izquierdo, suele haber interrupción de la vena cava inferior (VCI) con contigüidad de la vena ácigos.

El segundo segmento a estudiar es la masa miocárdica ventricular distinguiendo si es univentricular o bi-
ventricular. El componente trabecular apical permite reconocer si la cámara ventricular es morfológicamente 
derecha o izquierda.
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El tercer segmento corresponde a los grandes vasos aorta y arteria pulmonar: ubicación espacial, ramas de 
la arteria pulmonar y arterias coronarias determinando sus dimensiones y presencia de lesiones o conexiones 
anómalas como fístulas arteriovenosas o persistencia del ductus arterioso.

Posteriormente se analizará la vinculación de las aurículas con los dos ventrículos: concordante, discordante 
o mixta (en caso de isomerismo auricular con dos ventrículos identificables en la masa ventricular). En el caso 
del corazón univentricular puede haber tres formas de conexión AV: doble entrada ventricular o ausencia de co-
nexión AV derecha o izquierda. Estas conexiones son independientes de la morfología auricular y ventricular. La 
conexión puede establecerse por dos válvulas aurículo-ventriculares (AV), una válvula permeable y otra atrética, 
una válvula AV común o ausencia de una válvula AV (55).

Luego se analizará la conexión VA que puede ser concordante, discordante, salida única o doble salida ventri-
cular. Si el paciente nació con una lesión compleja podría haber sido sometido a cirugías paliativas y/o reparadoras 
propias de su patología de base cuyo resultado y evolución deberán ser evaluados.

La función sistodiastólica biventricular o del ventrículo único será apreciada por EDC y por las nuevas técni-
cas como la ecocardiografía tridimensional, Doppler tisular (DT) y deformación miocárdica longitudinal global 
(DMLG), circunferencial y radial. 

La función sistólica del VI es evaluada cuantificando la FE por el método de Simpson, que asume una forma 
ventricular elíptica que pierde exactitud en CC con ventrículos anatómicamente deformados. En estos casos, 
la determinación de los volúmenes ventriculares sistodiastólicos y FE por E3D es mucho más exacta. El VI 
comprimido por severa dilatación del VD (ejemplo: TF reparada con severa insuficiencia pulmonar residual) y 
la función sistólica longitudinal de VI evaluada por DT y DMLG del VI están correlacionados con el pronóstico 
del paciente (56).

La función sistólica del VD es difícil de determinar por su morfología y ubicación espacial; para ello se utilizan 
la fracción de acortamiento del área de VD y la excursión sistólica del plano anular tricuspídeo junto a nuevas 
técnicas de evaluación como el DT y la DMLG del VD. La E3D emerge como una técnica nueva para estimar los 
volúmenes y la FE del VD como también la función regional y global (57).

La caída de la DMLG del VI precede a la caída de la FE y es muy útil para detectar en etapas subclínicas las 
alteraciones de la función sistólica intrínseca de ambos ventrículos o corazón univentricular. 

No hay parámetros confiables para estudiar la función diastólica ventricular en estos pacientes. El volumen de 
la aurícula izquierda (AI), el flujo diastólico transmitral y de las venas pulmonares obtenido por Doppler pulsado 
y la velocidad de propagación del flujo de llenado ventricular por modo M color pueden ser parámetros útiles. 
La relación E/e´ puede verse afectada por lesiones quirúrgicas septales o de la pared libre de VI. La disfunción 
diastólica del VD puede manifestarse por una onda a presistólica anterógrada en la curva espectral del flujo 
pulmonar o flujo diastólico dominante e incremento del flujo retrógrado en VCI durante la sístole auricular (58).

El DT se suma a la semicuantificación de la función sistodiastólica biventricular con el cálculo del índice de 
TEI o índice de performance miocárdica. 

Finalmente, con el EDC se pueden estimar las presiones pulmonares (sistólica, diastólica y media), la resis-
tencia vascular pulmonar, la presión capilar de wedge y la impedancia y capacitancia pulmonar (59).

 
Resonancia magnética cardíaca
La RMC tiene la ventaja ser un método libre de radiación, capaz de interrogar al corazón en toda su geometría 
y proporcionar una evaluación altamente precisa y reproducible de los volúmenes ventriculares y flujos, además 
de tener la capacidad de realizar caracterización de los tejidos (con las secuencias de realce tardío y las nuevas 
secuencias de mapeo T1 nativo, T2 y el mapeo T1 pos-gadolinio para valorar el volumen extracelular) (60). 

Se considera el estándar de oro para medir los volúmenes ventriculares, y existen pautas claras para su uso 
en la evaluación del ACC (61,62). Es particularmente útil debido a que estos pacientes requieren con frecuencia 
numerosos estudios de imágenes como parte de la vigilancia a lo largo de su vida (63). Sus principales limita-
ciones son los pacientes portadores de marcapasos, las endoprótesis metálicas (stents), las cuales impiden una 
evaluación cardíaca precisa, además de los pacientes claustrofóbicos.

Con la RMC es posible interrogar al corazón en cualquier plano deseado; por lo tanto, las imágenes dinámicas 
de cine 2D permiten la evaluación tanto anatómica como funcional del corazón. A diferencia de la ecocardiogra-
fía, la RMC no está limitada por las ventanas acústicas. Para el análisis de los volúmenes y función ventricular 
en RMC se utiliza la secuencia equilibrada de precesión libre en estado estacionario (bSSFP) también conocida 
como secuencias de “sangre blanca-dinámica”, y las secuencias estáticas del corazón de “sangre negra”, utilizadas 
para la caracterización de los tejidos (Fast Spin Echo ponderadas en T1 y T2 con saturación grasa y sin ella).

La secuencia de contraste de fase (Phase contrast-Q Flow) permite cuantificar el flujo sanguíneo en cualquier 
estructura vascular. Esta información resulta fundamental en el estudio de las valvulopatías, de los cortocircuitos 
intracardíacos y otros procesos como, por ejemplo, la coartación de aorta.

Las imágenes de corazón completo en 3D son clave en la evaluación de los ACC, ya que permiten el análisis 
secuencial y segmentario de las conexiones cardíacas y los grandes vasos. Muchas veces se utilizan, además, 
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para comprender junto con el equipo multidisciplinario, las complejas relaciones espaciales de las estructuras 
intracardíacas con el fin de planificar procedimientos por cateterismo o intervenciones quirúrgicas complejas.

La angiografía por RMC con contraste (angiorresonancia o secuencia de múltiples fases) es extremadamente 
útil para delimitar las estructuras vasculares que con frecuencia pueden ser anormales en las enfermedades 
del corazón. Si bien proporcionan una visualización excelente de los vasos principales, las arterias pulmonares 
ramificadas y los vasos colaterales, estas imágenes no están sincronizadas con el ECG y son susceptibles al 
movimiento cardíaco; por tanto, las estructuras como las arterias coronarias no pueden ser bien visualizadas.

Los pacientes con disfunción renal deben ser evaluados cuidadosamente antes de la administración de con-
traste a base de gadolinio, ya que aquellos con una tasa de filtración glomerular estimada < 30 ml /min/1,73 m2  
se considera que tienen mayor riesgo de fibrosis sistémica nefrogénica (FSN), una enfermedad rara y grave que 
implica fibrosis principalmente de la piel y el tejido subcutáneo. Dado que los pacientes con CC pueden someterse 
a muchas exploraciones por RMC durante toda la vida, existe interés en evitar la inyección de contraste en cada 
visita y, en su lugar, utilizarla de forma selectiva cuando esté indicado.

Para estos casos sugerimos utilizar las imágenes de corazón completo en 3D sin contraste, las cuales se logran 
mediante imágenes bSSFP equilibradas en 3D, combinadas con control de ECG y un navegador respiratorio 
(imágenes 3D navigator). El efecto del movimiento respiratorio se minimiza mediante el uso de un navegador 
respiratorio configurado para adquirir solo imágenes al final de la espiración, mientras que el movimiento cardíaco 
se aborda adquiriendo solo imágenes durante los períodos de descanso sistólico y diastólico del corazón. Esto 
permite obtener imágenes del corazón de alta calidad y resolución espacial con una visualización excelente de la 
anatomía intracardíaca y la anatomía de la arteria coronaria en comparación con la angio-RMC 3D (64).

La presencia de marcapasos o cardiodesfibrilador implantable ha sido tradicionalmente una contraindicación 
para la RM. Los dispositivos modernos (RMC compatibles) se encuentran actualmente disponibles y se implantan 
cada vez más, lo que abre las opciones para la exploración por RMC en este grupo de pacientes. Aunque pueden ser 
seguros para escanear, aún pueden generar artefactos de imagen que disminuyen el valor diagnóstico de la RMC.

La mayoría de los stents cardíacos, las prótesis valvulares y los dispositivos de oclusión actuales son seguros 
para escanear en resonadores de 1,5 Tesla. Es importante anotar el dispositivo exacto y evaluar la idoneidad 
para escanear según las políticas de seguridad.

Indicaciones de RMC en pacientes ACC (65)
– Cuantificación de los volúmenes del VD, FE (incluido el VD subpulmonar, el VD sistémico y el ventrículo 

único)
– Evaluación del Tracto de Salida de Ventriculo Derecho (TSVD)y del conducto VD-AP 
– Cuantificación de IP
– Evaluación de la AP (estenosis, aneurismas) y de la Ao [aneurisma, disección, coartación (la TC es muchas 

veces superior)]
– Evaluación de venas sistémicas y pulmonares (conexión anómala, obstrucción, preprocedimiento de anatomía 

venosa coronaria, etc.). Retornos venosos sistémicos y pulmonares
– Colaterales y malformaciones arteriovenosas (la TC puede ser superior)
– Anomalías coronarias (la TC es superior para valorar el trayecto intramural y la evaluación de la placa)
– Detección y cuantificación de isquemia miocárdica mediante perfusión de estrés por RMC
– Evaluación de masas intracardíacas y extracardíacas
– Cuantificación de masa miocárdica (VI y VD)
– Detección y cuantificación de fibrosis miocárdica/cicatriz (realce tardío de gadolinio, mapeo T1) caracterización 

de tejidos (fibrosis, grasa, hierro, etc.)
– Cuantificación del flujo sanguíneo sistémico y pulmonar para calcular Qp:Qs
– Medición del flujo sanguíneo pulmonar en pacientes con múltiples colaterales (es decir, con arterias colaterales 

aortopulmonares importantes) 

Tomografía cardíaca
Con la introducción de las nuevas tecnologías, la TC se ha convertido en una herramienta imagenológica cada 
vez más popular, debido a sus ventajas actuales de baja exposición a dosis de radiación, fácil acceso, tiempo de 
exámenes cortos y alta resolución de imagen (66). Los tiempos acortados de exploración reducen la necesidad 
de contener la respiración y la necesidad de anestesia general; esto es particularmente favorable para pacientes 
clínicamente inestables que solo pueden tolerar exámenes cortos o pacientes que no cooperan y pueden perma-
necer inmóviles durante períodos de tiempos muy breves. 

La TC es útil tanto para evaluar estructuras cardíacas como extracardíacas (shunts, anastomosis cavopulmo-
nares), aspectos funcionales, como la FE y volúmenes ventriculares derecho e izquierdo, y anatómicos como el 
origen y trayecto de arterias coronarias y el seguimiento tras intervenciones en arterias y venas.
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Situaciones especiales de indicación son la valoración de los stents vasculares y las estructuras calcificadas 
(conductos-tubos y derivaciones).

Con la TC de adquisición retrospectiva, podemos realizar una evaluación precisa de los volúmenes y la fun-
ción biventricular; el inconveniente es la exposición a altas dosis de radiación, por lo tanto, debe reservarse para 
situaciones especiales (67-70). 

Cateterismo cardíaco diagnóstico
Diagnosticar y manejar exitosamente las CC representa uno de los mayores triunfos de la medicina en el siglo 
XX. La publicación del libro Congenital Malformations of the Heart por la Dra. Taussig, en 1950, abrió las puertas 
a la comprensión de estas (71). 

La CC acompaña de por vida a su portador, desde el nacimiento a la vejez, lo que acarrea varios problemas a 
resolver. El primero es que estas lesiones constituyen una extensa y variada cantidad de cardiopatías de diferente 
complejidad y gravedad, muchas veces asociadas y con diferente evolución. El segundo es que el entrenamiento 
dado al cardiólogo de ACC es breve e insuficiente, lo que lleva a una falta de conocimiento de su evolución. A 
esto se suma que las técnicas quirúrgicas de tratamiento fueron evolucionando, dejando una variedad de pa-
cientes con diferentes cirugías que transforman una misma cardiopatía en otra con fisiopatología diferente. Así 
es que nos encontramos con pacientes que ya tienen 40 años de evolución con un mismo diagnóstico y diferente 
fisiopatología y secuelas. 

Actualmente el diagnóstico de estas cardiopatías es clínico e imagenológico (ecocardiografía, RM y TAC). 
El cateterismo cardíaco como método diagnóstico se reserva para la resolución de problemas anatómicos 

y fisiológicos específicos o para intervención terapéutica. Continúa siendo una herramienta básica cuando el 
diagnóstico, pronóstico o manejo requiere:
a) Definición más precisa de la anatomía que la obtenida por los métodos no invasivos (vasos de bajo flujo, ana-

tomía extracardíaca).
b) Cálculos de presiones y resistencias, función ventricular diastólica, presiones y gradientes de presión, cuan-

tificación de cortocircuitos.
c) Simulación fisiológica y/o anatómica que permita mayor visualización y/o cálculos fisiopatológicos y anató-

micos (27,28,72).
El avance de la tecnología en cateterismo intervencionista ha expandido drásticamente las posibilidades 

para el tratamiento intervencionista en un número cada vez mayor de cardiopatías. Los operadores requieren 
formación en lesiones congénitas y entrenamiento especializado, además de contar con salas de hemodinamia 
equipadas con material y elementos técnicos, así como personal altamente especializado.

En los pacientes con riesgo bajo o intermedio de enfermedad coronaria, la angio-TAC VCT coronaria está 
indicada como alternativa previa a la Cinecoronariografia .

Genética y asesoramiento genético
El pronóstico de niños con CC ha mejorado notablemente durante la última centuria (73). Actualmente la super-
vivencia a largo plazo de estos pacientes es superior al 90%, lo que plantea un nuevo desafío para los cardiólogos, 
quienes deben abordar los problemas que afectan la morbilidad y la mortalidad a edades avanzadas, como los 
desórdenes del neurodesarrollo, la enfermedad respiratoria y la disfunción renal, entre otros (74,75); a esto se 
agregan los aspectos referidos a la planificación familiar y las posibilidades de recurrencia de CC en la descen-
dencia de individuos que, anteriormente, no llegaban a edades reproductivas. 

Aproximadamente un 35% de las CC pueden ser atribuidas a factores genéticos (76,77). En estos casos, la 
afectación cardíaca puede presentarse de manera aislada o formando parte de síndromes genéticos, con diver-
sas manifestaciones fenotípicas. La asistencia clínica de los pacientes ACC debe tener en cuenta el probable 
subdiagnóstico de anomalías genéticas, que puede poner en riesgo la salud de estos individuos y requerir una 
valoración adecuada.

Los avances en genómica y la secuenciación masiva en paralelo han permitido identificar mutaciones en genes 
críticos, asociados con CC. Estos descubrimientos están aumentando el impacto de la evaluación genética en el 
cuidado del paciente con CC (73).

Entre las causas genéticas más frecuentes de CC se encuentran:
– Anomalías cromosómicas: producidas por una alteración en el número o en la estructura de los cromosomas. 

Entre las alteraciones numéricas más frecuentes se encuentran el síndrome de Down (trisomía 21) y el sín-
drome de Turner (monosomía del X) y, como ejemplo de alteraciones estructurales, el síndrome de Cri du Chat 
(deleción 5p), entre otras (73). La prevalencia de estas anomalías en recién nacidos con CC es del 9 al 18% (77).
– Variaciones en el número de copias (CNV): representan duplicaciones o deleciones de pequeñas cantida-

des de material genético, incluyendo un número variable de genes. Representan del 10 al 15% de las CC (73) 
y son generalmente producto de mutaciones de novo; no obstante, en algunos casos, se heredan según un 
patrón mendeliano. 
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La deleción 22q11.2 es la CNV más comúnmente asociada a CC, que afecta a 1 de cada 4000 nacidos vivos (78); 
se caracteriza por una amplia variabilidad clínica, que causa los fenotipos clínicos conocidos como síndrome de 
DiGeorge y síndrome velocardiofacial, entre otros. Representa la microdeleción más frecuente en la especie humana 
y más del 5% de los niños nacidos con CC la presentan; los defectos conotruncales son los más frecuentes (26).
– Mutaciones génicas: son causadas por cambios en la secuencia de nucleótidos del ADN. Las formas here-

dadas representan aproximadamente el 2% de las CC (73,79), mientras que las mutaciones de novo causan 
el 10% de estas; como ejemplo se mencionan mutaciones en el gen NKX2.5 causante de CIA y defectos de 
conducción (73).
Las CC asociadas a anomalías en otros órganos y a recurrencia familiar tienen más probabilidades de tener 

un origen genético, mientras que esta posibilidad es menor en los casos aislados (27).
En la Tabla 9 se describen los síndromes genéticos más frecuentes asociados a cardiopatías congénitas.

Tabla 9. Síndromes genéticos frecuentemente asociados a CC. (Adaptado de Stout K, et al. 2018) (26)

Síndrome Anomalía Manifestaciones Manifestaciones % con CC
 genética clínicas cardíacas frecuentes

Síndrome de Down

Síndrome de Turner

Síndrome de microdeleción 

22q11.2 (fenotipo DiGeor-

ge o velocardio-facial)

Síndrome de Williams

Síndrome de Holt-Oram

Síndrome de Noonan

Trisomía 21

Monosomía X/anomalías 

estructurales del X/mo-

saicos

Deleción 22q11.2

Deleción 7q11.23 (gen de 

la elastina)

TBX5

PTPN11, KRAS, SOS1 

RAF1, NRAS, BRAF, MA-

P2K1

Facie característica Retraso 

del neurodesarrollo. Hi-

potonía

Baja estatura, cuello an-

cho, linfedema, amenorrea 

primaria.¡Riesgo de disec-

ción de aorta!

Hipoplasia de timo y 

paratiroides. Inmunode-

ficiencia. Hipocalcemia. 

Trastornos del lenguaje y 

aprendizaje

Facies de duende, perso-

nalidad sociable, pérdida 

de la audición, retraso del 

desarrollo, hipercalcemia 

en la infancia

Anomalías de miembros 

superiores

Dismorfias faciales, cuello 

corto y ancho, deformidad 

de tórax, baja estatura, 

anomalías linfáticas y de la 

coagulación

CAVC, CIA, CIV, TF

CoA, EA, VAB, corazón 

izquierdo hipoplásico, 

aortopatía ascendente

IAA tipo B, anomalías de 

arco aórtico, tronco arte-

rioso, TF

Estenosis supravalvular 

aórtica, estenosis pulmo-

nar periférica

CIA, CIV, enfermedad de 

válvula mitral

EP, defectos atrioseptales, 

cardiomiopatía hipertrófica

40-50

30

25-75

50-80

75

80

Conocer las causas genéticas subyacentes en las ACC es importante para los pacientes y sus familias, pues 
tienen impacto en el manejo clínico y en la planificación familiar (80). La identificación de las mutaciones genéticas 
en ACC contribuye a reducir la morbilidad y la mortalidad, mejorando los resultados de intervenciones terapéu-
ticas tempranas y facilitando la implementación de medidas de prevención. Teniendo en cuenta lo anterior, el 
asesoramiento genético, complementado o no con estudios de laboratorio, debería considerarse en todos los ACC.

Backer y col. proponen las siguientes piedras angulares en el estudio y asesoramiento genético en ACC (Fi-
gura 3) (80).
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Actualmente en la Argentina, la mayoría de ACC no ha recibido asesoramiento genético, aun cuando se 
haya confirmado una causa genética en la niñez. Este aspecto debe ser revisado en todos aquellos pacientes en 
los cuales por la clínica o por sus antecedentes familiares, se sospeche una causa genética. De igual manera, 
teniendo en cuenta los importantes avances en el diagnóstico genético, debe considerarse evaluar nuevamente 
a todos aquellos pacientes adultos con resultados genéticos negativos en la niñez. 

C) CONSIDERACIONES TERAPÉUTICAS

Insuficiencia cardíaca
El desarrollo de insuficiencia cardíaca es una complicación frecuente entre ACC; afecta al 20 a 50% de esta po-
blación, siendo la principal causa de mortalidad (81). 

Los ACC deben ser evaluados rutinariamente, en busca de signos y síntomas latentes de insuficiencia cardíaca. 

Diagnóstico
El objetivo es analizar la historia del paciente, su estilo de vida, conocer la cardiopatía de base, el tipo de cirugía 
reparadora (si hubiera), intercurrencias, cambios de medicación y si presentan signo-sintomatología. Los sín-
tomas más frecuentemente informados son intolerancia al ejercicio y palpitaciones. Sin embargo, la capacidad 
física autoestimada se corresponde pobremente con medidas objetivas de capacidad de ejercicio (82). Es por ello 
que se recomienda realizar pruebas de ejercicio cardiopulmonar para obtener parámetros objetivables en la 
valoración de estos.

En pacientes sintomáticos deben ser tenidas en cuenta y evaluadas oportunamente, causas secundarias como 
anemia, depresión, aumento de peso, falta de entrenamiento, que puedan estar generando dicha sintomatología. 

El examen clínico desempeña un rol fundamental, e incluye una evaluación cuidadosa de cualquier cambio 
en los hallazgos de la auscultación, la presión arterial o el desarrollo de signos de insuficiencia cardíaca. Un 
ECG y una oximetría de pulso se llevan a cabo de forma rutinaria junto con el examen clínico. La radiografía de 
tórax proporciona información sobre los cambios en el tamaño y la configuración del corazón, así como sobre la 
vascularización pulmonar. La obtención de imágenes no invasivas se realiza de forma rutinaria mediante ETT 
y RMC cuando están indicadas (27).

Entre los marcadores neurohormonales, los péptidos BNP y NT-pro-BNP han sido los más estudiados en esta 
población. Si bien tienen valor pronóstico, son menos útiles para diagnosticar la insuficiencia cardíaca, debido 
a la variabilidad de corte según el defecto subyacente y el tipo de reparación (83). Es de destacar que los pépti-
dos natriuréticos pueden aumentar su valor en las cardiopatías cianóticas, simplemente debido a la secreción 
inducida por hipoxia.

¿Por qué?

Confirmación diagnóstica

Manejo clínico

Pronóstico a largo plazo                                                                      

Riesgo de recurrencia

Investigación de riesgo genético en familiares

¿Quién?

Médico genetista en estrecha colaboración con el 

equipo multidisciplinario que asiste al ACC

¿Cuándo?

Transición clínica

Preconcepcional

ACC sin asesoramiento genético previo

¿Cómo?

Cariotipo con bandeo

Hibridación in situ fluorescente (FISH) Micro-array 

cromosómico

Secuenciamiento del exoma

Secuenciación del genoma

¡Nunca sin asesoramiento genético previo!

Fig. 3. Esquema ilustrativo de las piedras angulares en el estudio y asesoramiento genético en ACC (Adaptado de 
Backer y col.) (80)
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Tratamiento
En ausencia de guías específicas acerca de esta población, se han extrapolado las pautas actuales para el tratamiento 
médico, tanto para la insuficiencia cardíaca como para las comorbilidades comunes relacionadas con esta (84). 

Sin embargo, consideramos esto inapropiado, ya que la fisiopatología de la disfunción cardiorrespiratoria es 
a menudo diferente de aquella de los pacientes con cardiopatía adquirida, particularmente en pacientes con un 
ventrículo derecho sistémico, un ventrículo subpulmonar defectuoso o en pacientes con fisiología univentricular. 

La fisiopatología de la insuficiencia cardíaca en ACC con disfunción ventricular sistólica incluye un amplio 
espectro de causas. Tanto los ventrículos sistémicos como los subpulmonares, ya sean morfológicamente izquier-
dos o derechos, incluidos los ventrículos únicos, pueden sufrir de sobrecarga crónica de presión y/o volumen, lo 
que conduce a una disfunción ventricular progresiva. La arquitectura miocárdica alterada (no compactación), 
la interdependencia ventricular, la lesión miocárdica (secundaria a ventriculotomía, circulación extracorpórea, 
hipoxia crónica, etc.) y la taquiarritmia persistente pueden comprometer la función ventricular sistólica. Hay 
escasos estudios realizados específicamente en ACC y a menudo no son concluyentes y derivan de pequeñas 
cohortes de pacientes. Como consecuencia, las recomendaciones se basan principalmente en experiencia clínica 
y consensos de especialistas (85).

El uso de diuréticos en insuficiencia cardíaca suele controlar los síntomas en pacientes con deterioro de la 
función ventricular. También se utilizan los inhibidores del sistema renina-angiotensina-aldosterona y los betablo-
queantes, si bien se desconoce si influyen en la evolución a largo plazo de los resultados clínicos. La insuficiencia 
cardíaca con FEy conservada tampoco es infrecuente. Las recomendaciones terapéuticas deben seguir las guías 
generales de insuficiencia cardíaca.

Se espera que la incidencia de insuficiencia cardíaca aguda en pacientes ACC aumente con el tiempo, debido 
a la mayor expectativa de vida y enfermedades más complejas. El conocimiento del uso adecuado de inotrópicos, 
la disponibilidad de oxigenación por membrana extracorpórea, entre otros, son los requisitos mínimos para apo-
yar adecuadamente a los pacientes ACC con insuficiencia cardíaca aguda, por lo que se recomienda el traslado 
a centros con experiencia en esta patología (86).

Además del tratamiento médico, la terapia de resincronización cardíaca (TRC) ha ganado un interés cre-
ciente para su uso en pacientes ACC con insuficiencia cardíaca congestiva, a pesar de la poca evidencia sobre 
las indicaciones y los resultados. La eficacia de la TRC en la enfermedad cardíaca congénita puede variar con 
el sustrato estructural y funcional subyacente, como la anatomía del ventrículo sistémico (izquierdo, derecho o 
funcionalmente único), la presencia y el grado de insuficiencia de la válvula AV sistémica, enfermedad miocárdica 
primaria y tipo de retraso de conducción eléctrica (87).

El trasplante cardíaco también puede considerarse una opción terapéutica para la insuficiencia cardíaca en 
etapa terminal. Pero la mortalidad perioperatoria sigue siendo más alta que en otras enfermedades subyacentes. 
Esto se relaciona principalmente con cirugías cardíacas previas, anatomía y fisiopatología complejas y comorbi-
lidades (trastorno multisistémico). 

En algunos pacientes se requerirá un trasplante multiorgánico. El trasplante cardiopulmonar se utiliza en 
pacientes con CC con HAP irreversible como el síndrome de Eisenmenger; sin embargo, la falta de órganos de 
donantes es una limitación importante.

El trasplante simultáneo de corazón-hígado rara vez se realiza en la insuficiencia hepática después de la 
paliación con Fontan o en pacientes con una carga de presión hepática de larga duración debido a una insufi-
ciencia cardíaca derecha (p. ej., Ebstein no reconocido de la válvula tricúspide); pero la experiencia de este tipo 
de cirugía es limitada.

En todos los casos, la evaluación oportuna para trasplante se recomienda por especialistas en un centro de 
trasplantes con experiencia en ACC. Se debe ofrecer una planificación anticipada de la atención, que eventual-
mente incluya cuidados paliativos, a todos los pacientes con insuficiencia cardíaca avanzada (26, 27).

 
Arritmias - Holter - Estudios electrofisiológicos - Ablaciones - Dispositivos: Marcapasos - Resincronizadores 
- Cardiodesfibriladores 
Arritmias
Las arritmias constituyen una complicación frecuente presente en la mayoría de los pacientes ACC, no siempre 
relacionadas con la severidad de su cardiopatía. Pueden ser expresión del deterioro hemodinámico, por disfun-
ción valvular o deterioro de la función ventricular. También pueden presentarse de manera aislada en pacientes 
con escaso residuo y/o secuela de la historia natural o modificada de su cardiopatía, ya sea por procedimientos 
quirúrgicos o hemodinámicos. 

Siempre revisten importancia y deben ser consideradas como marcadores pronósticos evolutivos de la cardio-
patía y marcadores independientes del riesgo de muerte súbita cardíaca (MSC).

Su presencia debe documentarse por el ECG que se recomienda realizar en cada visita al especialista en CC, al 
menos anualmente. Debe realizarse con mayor frecuencia en las visitas de seguimiento en pacientes con lesiones 
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específicas relacionadas con el desarrollo de arritmias, así como en el caso de empeoramiento de insuficiencia 
cardíaca o recurrencia; puede ser la arritmia su principal causante.

En esta población puede presentarse todo el espectro de arritmias, como taquiarritmias y/o bradiarritmias, 
incluso ser asintomáticas en un primer momento y aun así requerir tratamiento, debido al riesgo de deterioro 
hemodinámico y de MSC (26, 88, 89).

Hay tipos específicos de arritmia relacionados con el tipo de malformación y también con el remodelado que 
sufren las cavidades cardíacas como producto de la sobrecarga de volumen y/o presión. Como ejemplo podemos 
citar la disfunción sinusal en aquellos pacientes con levoisomerismo que carecen de nodo sinusal verdadero, la 
transposición de grandes arterias (TGA) en los sometidos a cirugías de reparación intraauricular, el bloqueo 
aurículoventricular (BAV) en la transposición corregida de grandes arterias (TCGA), independientemente de la 
cirugía realizada, que está relacionado con la disposición del tejido de conducción en esta malformación (88,90). 

Las taquiarritmias supraventriculares son frecuentes en los pacientes con reparación de tipo Senning o 
Mustard, cirugía de Fontan-Kreutzer y anomalía de Ebstein. Especialmente la TRIA que conforma un circuito 
macroreentrante que involucra una o ambas aurículas, donde se interpone un obstáculo anatómico y/o protésico 
y/o cicatriz que sirve de zona de conducción lenta y constituye una de las más frecuentes formas de presentación. 
Puede presentar conducción AV 1 a 1 y provocar rápido deterioro hemodinámico y MSC. Este tipo de arritmias 
requiere detección y tratamiento precoz por ser marcador de alto riesgo de MSC. En aquellas de inicio indeter-
minado o >48 horas debe excluirse la presencia de trombos intracardíacos antes de la cardioversión o indicar 
anticoagulación por al menos 3 semanas. Pueden utilizarse betabloqueantes para el manejo de la frecuencia 
cardíaca. La interpretación electrocardiográfica puede resultar desafiante y es de utilidad contar con trazados 
previos en ritmo sinusal para el diagnóstico diferencial.

El aumento de la esperanza de vida, el remodelado estructural auricular y la exposición a otros factores ad-
quiridos en esta población, también los hace susceptibles a la presentación de otras arritmias, como la fibrilación 
auricular, incluso a edades más tempranas.

Las TV monomorfas, en general, suelen también como la TRIA, ser circuitos macroreentrantes en torno a 
istmos anatómicos que utilizan como zona de conducción lenta el tejido desvitalizado de cicatrices quirúrgicas 
o la cercanía de material protésico. La presencia de TV debe motivar no solo la precocidad del tratamiento por 
su potencial riesgo de vida sino tomarse como marcador de progresión de enfermedad, siendo un criterio para 
tener en cuenta en la TF con respecto a la indicación de otorgar competencia valvular pulmonar en pacientes 
con reflujo severo de esta. En los pacientes con mayor daño y remodelado estructural se da lugar al componente 
miocardiopático que puede originar taquicardias ventriculares polimórficas y/o fibrilación ventricular (26,88,91).

La ablación percutánea es el abordaje de elección, con mayor eficacia y seguridad respecto de los fármacos. 
En aquellos pacientes con imposibilidad de este abordaje, la amiodarona resulta una alternativa útil para el ma-
nejo y prevención de la recurrencia de AA/TRIA/FA y TV, sin dejar de recordar que por sí misma no disminuye 
el riesgo de MSC.

Holter
Como se mencionó anteriormente, la documentación electrocardiográfica del ritmo resulta imprescindible para 
hacer su diagnóstico. El registro de Holter resulta fundamental para diagnóstico, monitoreo y cuantificación de 
la carga arrítmica. La recomendación de indicación es bianual o anual, pero puede aumentar la frecuencia de 
indicación de acuerdo con la patología y la ocurrencia de síntomas. Permite un análisis cualitativo y cuantitativo 
de la arritmia, pudiendo evaluar su respuesta al tratamiento instaurado, ya sea farmacológico y/o invasivo con 
catéter. También brinda información del funcionamiento adecuado del sensado y la captura de dispositivos de 
marcapasos, cardiodesfibriladores y resincronizadores cardíacos. En aquellos pacientes que requieran un moni-
toreo prolongado ya sea para pesquisa de arritmias no documentadas en los estudios habituales y se sospechen 
causales de síntomas como síncope pueden implantarse dispositivos subcutáneos con capacidad de almacenar 
registros de ECG con una duración de batería de 2 a 3 años.

Estudios electrofisiológicos
Su indicación aislada fuera del tratamiento percutáneo invasivo a través de ablación se encuentra limitada a la 
medición de intervalos de conducción aurículo-ventricular e intraventricular y tiempos de recuperación del nodo 
sinusal, en caso de no estar definida por la ocurrencia de trastornos del ritmo documentados mediante métodos 
no invasivos de electrocardiograma y Holter que determinen la indicación de implante de marcapasos. También 
encuentra indicación en la inducción de arritmias en pacientes con sospecha de esta manifestada a través de 
síntomas clínicos de palpitaciones y/o síncope que no han tenido ocasión de documentación electrocardiográfica. 
Para ello, debe efectuarse la estimulación ventricular programada para la inducción de taquicardia ventricular 
ya sea monomorfa pasible de tratamiento invasivo de ablación percutánea o polimorfas que constituyan un ele-
mento fundamental en la toma de decisión de implante de un cardiodesfibrilador automático como prevención 
primaria de MSC.
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Ablaciones 
La ablación por radiofrecuencia es el método de elección para el tratamiento de las taquiarritmias en esta pobla-
ción. Presenta una eficacia mayor respecto del tratamiento con fármacos. El avance de la tecnología de mapeo 
tridimensional junto con el aporte de la ecografía intracardíaca es de importancia fundamental en el abordaje 
invasivo de anatomías complejas, dan certeza con respecto a la ubicación anatómica de circuitos de arritmia, así 
como de estructuras nobles para proteger. La evolución en tecnología con respecto a catéteres de mapeo multi-
punto permite optimizar tiempos de procedimiento que habitualmente son prolongados y de gran complejidad, 
muchas veces siendo múltiples circuitos que involucran una o más cavidades. Los catéteres con sensores de presión 
integrados nos permiten realizar lesiones efectivas a la vez que minimizan el riesgo de daño de estructuras. La 
posibilidad de la crioterapia de ablación nos permite abordar sustratos cercanos al sistema de conducción normal 
con un margen de seguridad aceptable. Todo lo anteriormente descripto ha permitido que la seguridad y eficacia 
de este método supere a la estrategia farmacológica, siendo la ablación el método de eleccion para el abordaje 
tanto de arritmias supraventriculares como ventriculares en sustratos simples y complejos.

En todos los pacientes se recomienda que el abordaje sea realizado mediante sistemas de mapeo tridimen-
sional. Antes de este es recomendable un acabado conocimiento de antecedentes del paciente con respecto a su 
estatus hemodinámico, técnicas quirúrgicas realizadas, material protésico (por vía quirúrgica o percutánea), 
permeabilidad de accesos vasculares mediante ecografía Doppler color y reconstrucción de anatomía mediante 
previa realización de ecocardiograma Doppler color, TAC y/o RMC con contraste para corroborar datos anató-
micos y vitalidad de los tejidos. El diseño estratégico del abordaje invasivo es fundamental dada la complejidad 
anatómica y/o de circuitos arrítmicos que podemos encontrar al realizar el procedimiento.

La ablación es la estrategia de tratamiento indicada en todas aquellas arritmias que sean potencialmente 
abordables por este método, mientras exista un acceso vascular al corazón que nos permita acceder a la cavidad 
que genera la arritmia. 

Es aconsejable la derivación a especialistas en el área y el abordaje interdisciplinario en centros experimen-
tados. Se recomienda, a fin de minimizar el número de procedimientos, la exploración combinada en aquellos 
pacientes que deban someterse a estudio hemodinámico (25,88,89). La ablación intraoperatoria queda reservada 
para pacientes en los que no haya acceso vascular al corazón y sean objeto de reparación intracardíaca, como 
la técnica de Cox-Maze modificada en aquellos pacientes con fisiología univentricular sometidos a reconversión 
desde la clásica atriopulmonar al conducto extracardíaco.

Dispositivos
Marcapasos
El implante de dispositivos de estimulación está indicado de manera más amplia en esta población, manteniendo 
las indicaciones estándar de la población general. La disfunción sinusal crónica induce remodelado auricular y 
hace a este grupo de ACC más susceptible de presentar TRIA/FA, por lo cual está recomendada la estimulación 
en aquellos pacientes con deterioro hemodinamico debido a la bradicardia o pérdida de la patada auricular o de la 
sincronía AV. En pacientes con intentos fallidos de ablación o imposibilidad de esta por falta de accesos vasculares 
son de utilidad los dispositivos con la posibilidad de marcapaseo antitaquicardia. Los pacientes con antecedentes 
de BAV posoperatorio tienen mayor riesgo de MSC (26). Mientras haya acceso venoso al corazón se prefieren los 
sistemas endocavitarios aptos para RM; en aquellos pacientes con dificultad de acceso endovascular, la vía epicár-
dica es factible y segura. Los dispositivos leadless sin catéteres consistentes en una pequeña cápsula que se aloja 
en la cavidad que se va a estimular están aún en desarrollo y podrían representar una alternativa en el futuro.

Resincronizadores
En esta heterogénea población es difícil configurar modelos de respuesta estándar con respecto a la terapia 
de resincronización cardíaca (RC). Deben considerarse tanto patrones hemodinámicos ecocardiográficos como 
electrocardiográficos para optimizar su funcionamiento debido al amplio espectro anatómico. En aquellos ACC 
biventriculares que presentan VI sistémico pueden extrapolarse las indicaciones de los pacientes sin CC (26, 
88, 91). En ciertas malformaciones, como la TCGA, al indicarse estimulación se indica en primera instancia la 
TRC mediante estimulación biventricular. Otra alternativa es la terapia de estimulación hisiana, que provee un 
modelo más fisiológico que se encuentra en desarrollo en años recientes.

Cardiodesfibriladores
La MSC es la mayor causa de mortalidad en los ACC. La identificación de pacientes con riesgo aumentado de 
MSC continúa siendo un desafío. Según los criterios adoptados en las últimas guías, se reconocerían solo 35-
41% de los pacientes con riesgo de MSC. En pacientes con fisiología biventricular y VI sistémico, la indicación 
de implante de CDI para prevención primaria de MSC sigue los criterios estándar. En ciertas patologías como la 
TF, los criterios se encuentran establecidos, pero son más dispares en el resto de las CC. Los sistemas pueden ser 
endocavitarios o epicárdicos (26,27,88,91,92). El advenimiento del CDI subcutáneo representa una alternativa de 
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utilidad en pacientes con dificultad de acceso endovascular, en quienes el sensado de los vectores sea adecuado 
para la detección y que no requieran estimulación.

Muerte súbita - estratificación de riesgo
A pesar de que el 90% de los niños nacidos con CC superan los 18 años de sobrevida, la expectativa de vida en 
ACC continúa comprometida y la MSC es una de las principales causas de muerte en pacientes jóvenes. 

La MSC es una tragedia impredecible en pacientes jóvenes e históricamente acontece en un 20-25% de todas 
las muertes en pacientes ACC (93).

Su incidencia absoluta en cardiopatías reparadas se estima en 25 a 100 veces mayor que en la población general 
(94). La MSC relacionada con arritmia es del 7- 26% de todas las muertes en el adulto (95). 

En los ACC, la incidencia es relativamente baja, <0,1% por año; algunos defectos congénitos aumentan más 
el riesgo de MS que otros. Las lesiones asociadas con alto riesgo son la TF, la TGA, la EA y la CoAo. El síndrome 
de Eisenmenger y la circulación de Fontan también pertenecen a las lesiones asociadas con alto riesgo de MS, 
como lo han indicado otros autores (96).

Desafortunadamente, predecir el riesgo continúa siendo muy difícil debido a la heterogeneidad anatómica y 
quirúrgica y su incidencia relativamente baja (97).

Hay estudios realizados en TF y TGA que han sentado las bases de las recomendaciones actuales sobre MSC 
(88,98,99).

El objetivo de la estratificación del riesgo es cuantificar con precisión el estado de riesgo de una persona para 
prescribir un plan de atención personalizado. Si bien la TF es la cardiopatía congénita con mayor riesgo de MSC 
con una incidencia anual estimada del 0,2%, esta es mucho menor que la de adultos no congénitos con indicación 
primaria de CDI por miocardiopatía isquémica, dilatada o hipertrófica (100). Sin embargo, la tasa de eventos de 
MSC no es lineal y la mayoría de las muertes ocurre décadas después de la cirugía (101).

  El implante de CDI para prevención secundaria y primaria para pacientes con fisiología biventricular con 
ventrículo izquierdo sistémico sigue criterios estándar. El beneficio del CDI para prevención primaria en pa-
cientes con ventrículos únicos o ventrículo derecho sistémico aún no está bien establecido. Con excepción de la 
TF, las directrices específicas sobre la indicación de implante de CDI para prevención primaria en las lesiones 
congénitas son difíciles de alcanzar. 

Tomando la TF como ejemplo, se puede establecer el riesgo de muerte súbita de acuerdo con la presencia de 
distintas variables: demográficas (cirugía tardía, shunt previo, ventriculotomía previa y edad avanzada), de 
historia clínica (síncope-TVNS), de ECG (QRS ≥180 ms-fragmentación del QRS) y de evaluación ventricular 
(disfunción y/o dilatación del VD-disfunción sistólica de VI, disfunción diastólica de VI-mayor masa VI- presencia 
de gadolinio tardío cardíaco) (Figura 4). En pacientes de alto riesgo de MSC se indica colocación de CDI, con 
bajo riesgo no está indicado el CDI y con riesgo intermedio se recurre a un estudio electrofisiológico para 
inducir TV o fibrilación ventricular. Si el estudio es positivo, se indica implante de CDI (véase Figura 4) (102).

Demográficos

Reparación tardía

Edad avanzada

Shunts previos

Ventriculotomía previa

CDI

Positivo

Estudio Electrofisiológico.

TV/FV inducible
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Control Anual

Bajo Riesgo Alto Riesgo

Factores de Riesgo Agregados

Riesgo Intermedio

Evaluación

Ventricular

Disfunción/Dilata

ción VD

Disfunción

sistólica VI

Disfunción

diastólica VI

Relación

masa/volumen
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Aumento de
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Hallazgos ECG
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Síncope
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Fig. 4. Algorritmo de riesgo de muerte súbita cardíaca
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Clasificación clínica de la hipertensión arterial pulmonar 
El propósito general de la clasificación clínica de la HP es categorizar las condiciones asociadas sobre la base de 
mecanismos fisiopatológicos, presentación clínica, características hemodinámicas y manejo terapéutico similares 
(103).

Clasificación clínica de la HAP en niños y adultos
1. HAP
1.1 HAP idiopática
1.2 HAP hereditaria
1.3 HAP inducida por fármacos y toxinas
1.4 HAP asociada a:
 1.4.1  Enfermedad del tejido conectivo
 1.4.2  Infección por VIH
 1.4.3  Hipertensión portal
 1.4.4  Cardiopatías congénitas (CC)
 1.4.5  Esquistosomiasis
1.5 HAP que responden a largo plazo a los bloqueadores de los canales de calcio (BCC)
1.6 HAP con características evidentes de afectación venosa-capilares (enfermedad pulmonar venooclusiva 

[EPVO]), hemangiomatosis capilar pulmonar ]HCP])
1.7 HAP persistente del recién nacido
2. HAP por cardiopatía izquierda
2.1 HAP por insuficiencia cardíaca con FEVI conservada
2.2 HAP por insuficiencia cardíaca con FEVI reducida
2.3 Enfermedad valvular
2.4 Condiciones cardiovasculares congénitas/adquiridas que conducen a HAP poscapilar
3. HAP por enfermedades pulmonares y/o hipoxia
3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva
3.2 Enfermedad pulmonar restrictiva
3.3 Otras enfermedades pulmonares con patrón mixto restrictivo-obstructivo
3.4 Hipoxia sin enfermedad pulmonar
3.5 Trastornos pulmonares del desarrollo
4. HAP por obstrucción de la arteria pulmonar
4.1 HAP tromboembólica crónica
4.2 Otras obstrucciones de la arteria pulmonar
5. HAP con mecanismos poco claros y/o multifactoriales
5.1 Trastornos hematológicos
5.2 Trastornos sistémicos y metabólicos
5.3 Otros
5.4 CC complejas

Análisis de las cardiopatías en los diferentes grupos
Grupo 1.4.4 HAP en CC: en los pacientes con HAP asociada a CC se identifican los cuatro grupos (104):

1. Síndrome de Eisenmenger
Incluye todos los defectos intracardíacos y extracardíacos severos que comienzan como cortocircuitos sistémicos-
pulmonares y progresan con el tiempo hasta una elevación severa de la resistencia vascular (Rp) y reversión 
(pulmonar a sistémica) o derivación bidireccional; suele haber cianosis, eritrocitosis secundaria y afectación de 
múltiples órganos.

2. Derivaciones de izquierda a derecha
– Corregible
– Incorregible

Incluye defectos de moderados a severos; la Rp con un aumento leve a moderado de la derivación sistémica 
a pulmonar que aún prevalece, mientras que la cianosis no es una característica.

3. HAP con CC coincidente
Elevación marcada de la Rp en presencia de pequeños defectos cardíacos, que por sí mismos no explican el desa-
rrollo de una Rp elevada; el cuadro clínico es muy similar al de la HPI. Cerrar los defectos está contraindicado.
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4. HAP posoperatoria
La CC se repara, pero la HAP persiste inmediatamente después de la cirugía o reaparece, se desarrolla meses 
o años después de la cirugía en ausencia de lesiones hemodinámicas posoperatorias significativas. El fenotipo 
clínico suele ser agresivo.

Grupo 1.5 Respondedores de HAP a largo plazo a los BCC: aunque la remodelación de las pequeñas 
arterias pulmonares es el principal hallazgo patológico en la HAP, la vasoconstricción pulmonar también desem-
peña un papel importante en su fisiopatología, particularmente en pacientes vasorreactivos. 

La respuesta a largo plazo a los bloqueantes de canales de calcio se definió por la mejoría clínica y hemodi-
námica sostenida después de al menos 1 año con dicho fármaco solamente (igual o mejor que lo logrado en la 
prueba aguda y generalmente para obtener PAPm <30 mm Hg con un gasto cardíaco normal o aumentado). Las 
pruebas de vasorreactividad pulmonar para la identificación de pacientes aptos para el tratamiento con BCC se 
recomiendan solo para pacientes con HPI, HAP hereditaria o HAP inducida por fármacos (105).

Grupo 1.6 HAP con características evidentes de afectación venosa-capilares (EPVO-HCP): existe 
una afectación importante de las venas pulmonares y /o capilares en muchas afecciones que son causas conocidas 
de HAP, como la esclerosis sistémica. La EPVO-HCP y HAP comparten causas y condiciones asociadas similares. 
Se han reconocido formas hereditarias de EPVO-HCP en familias consanguíneas con una transmisión recesiva, 
debido a mutaciones bialélicas en el gen eucariota del factor de iniciación de la traducción 2α quinasa 4 (EIF2AK4) 
(106). La exposición ocupacional a disolventes orgánicos, en particular al tricloroetileno, se ha asociado con el 
desarrollo de HAP precapilar con afectación venosa y capilar significativa (107).

Otros tipos de HAP en asociación con CC que no pertenecen al Grupo 1 se incluyen en diferentes grupos de 
la clasificación clínica general; lesiones obstructivas congénitas o adquiridas de entrada-salida del VI y miocar-
diopatías congénitas en el Grupo 2. La HAP segmentaria (HAP en uno o más lóbulos de uno o ambos pulmones) 
se incluye en el Grupo 5. Además, algunos pacientes con HAP asociada a CC son difíciles de clasificar, como los 
pacientes con TGA y aquellos con HAP posterior a cirugía de redirección o después de una reparación de cambio 
arterial neonatal. Esto refuerza la necesidad de delinear la anatomía-fisiología cardíaca subyacente y la gravedad 
de la HAP-Rp en cada paciente (103).

Grupo 2.4 HAP por cardiopatía izquierda
La disfunción diastólica del VI y el deterioro del rendimiento del miocardio pueden contribuir a la gravedad de 
la HP en diversas CC:
– Estenosis de la vena pulmonar
– Aislado
– Cor triatriatum
– Retorno venoso pulmonar anómalo total obstruido
– Estenosis mitral-aórtica (incluida supravalvular-subvalvular)
– CoAo

Grupo 5. HAP con mecanismos poco claros y/o multifactoriales
Una de las características centrales de las condiciones clínicas incluidas en el grupo 5 es que no existe un me-
canismo predominante identificado que impulse el desarrollo de HAP pero pueden existir múltiples fenómenos 
fisiopatológicos involucrados en este proceso.

Grupo 5.4 HAP en CC complejas
Los pacientes con fisiología univentricular en diversas etapas pueden tener un aumento o disminución del flujo 
sanguíneo pulmonar y, a medida que alcanzan una edad adecuada para el procedimiento de Fontan o la conexión 
cavopulmonar total, estos sujetos tienen grados variables de enfermedad vascular pulmonar (EVP) y colaterales 
broncopulmonares. Posteriormente, la circulación pulmonar crónica no pulsátil asociada con una circulación 
de Fontan probablemente induce una forma muy específica de EVP que es diferente de la asociada con otras 
enfermedades asociadas con HAP (108).

Hipertensión arterial pulmonar – Diagnóstico – Tratamiento 
Circulación biventricular
La HAP en ACC tiene una mayor prevalencia que en la población adulta general: 3,2% y 0,01%, respectivamente; 
es un factor que desencadena la enfermedad vascular pulmonar y, si no es diagnosticada y tratada precozmente, 
puede conducir a insuficiencia cardíaca derecha y muerte (27).

La definición de HAP se basa en el cateterismo cardíaco con presión media pulmonar >20 mm Hg, Rp ≥3 
unidades Wood y presión wedge <15 mm Hg (grupos 1, 3, 4 y 5) y wedge >15 mm Hg (grupos 2 y 5) (103).

En los ACC es importante conocer el antecedente de hipertensión-hiperflujo- Rp y saturación de O2 sistémica 
al momento de la reparación de su CC. Así la enfermedad vascular pulmonar progresa rápidamente en truncus 
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arterioso, con lesión arteriolar pulmonar potencialmente irreversible a los 6 meses de edad por tener cianosis, 
hiperflujo e HAP; en CIV progresa menos rápido por tener solo hiperflujo e HAP y, aún más lentamente, en 
una CIA por solo presentar hiperflujo pulmonar (109). El mejor escenario es que reciba reparación de la CC sin 
elevación de la Rp (110).

El seguimiento de ACC consiste en evaluar anualmente clase funcional, examen físico, ECG y ecocardiograma 
2D-Doppler para screening de HAP, con medición de velocidad máxima de insuficiencia tricuspídea, y en caso 
de cifras >2,9-3,4 m/s, se recomienda ETT dedicado a HAP (111). Ante un screening positivo se recomienda 
cuantificar además prueba (test) de caminata de 6 minutos, prueba (test) de esfuerzo cardiopulmonar, dosaje 
de péptidos natriuréticos como biomarcadores de insuficiencia cardíaca y un cateterismo cardíaco derecho en 
centro de HAP que incluirá: gases en sangre, hemoglobina, presión/saturación O2 en VCS, AD, VD, AP, wedge 
AP, Ao para así calcular flujo (Qp), resistencia vascular (Rp) en unidades Wood, relación Rp:Rs e índice cardiaco 
en l/min/m2. El test agudo de vasorreactividad con O2 40% y óxido nítrico 40% (40 × 40) puede estar indicado en 
ACC asociada a CC no reparada; es positivo cuando la presión media pulmonar desciende 10% y llega a 40 mm 
Hg sin variación del gasto cardíaco (103, 110).

Una vez efectuada la cuantificación, se recomienda estratificar los factores de riesgo de mortalidad al año 
(recomendación I-C): bajo (<5%), intermedio (5-10%) o alto (>10%) y así orientar el tratamiento basado en 
riesgo (Tabla 10) (111).

Factores pronósticos Riesgo bajo (< 5%) Riesgo intermedio (5-10%) Riesgo Alto (> 10%)
(mortalidad estimada
a un año)

Tabla 10. Factores pronósticos (mortalidad estimada a 1 año)

Signos clínicos de IC derecha Ausentes Ausentes Presentes

Progresión de los síntomas No Lenta Rápida

Síncope No Síncope ocasional Síncopes de repetición

CF-OMS I, II III IV

PM6M >440 m 165-440 m <165m

Test de esfuerzo cardiopulmonar VO2 pico> 15 ml/min/kg VO2 pico11- 15 ml/min/kg VO2 pico <11 ml/min/kg

 (>65% del predicho) (35 65% del predicho) (< 35 % del predicho)

 VE/VCO2 >36  VE/VCO2 36-44,9 VE/VCO2 ≥45

Concentración plasmática de BNP< 50 ng/l, NT- BNP 50-300 ng/l, NT- BNP >300 ng/l, NT-

NT-proBNP proBNP<300 ng/l proBNP 300-1.400 ng/l proBNP >1.400 ng/l

Imagen (ecocardiografía, RMC) Área de AD <18 cm2 Área de AD 18-26 cm2 con Área de AD 26 cm2 con

 sin derrame pericardio derrame pericardio derrame pericardio

  mínimo o ausente 

Parámetros hemodinámicos PAD <8 mm Hg  PAD 8-14 mm Hg índice PAD >14 mm Hg índice

 índice cardíaco ≥2,5 l/min/m2. cardíaco 2.0-2.4 /min/m2. cardíaco <2.0 /min/m2.

 SvO2 >65% SvO2 60- 65% SvO2 <60%

El tratamiento del ACC con HAP requiere un equipo multidisciplinario que incluya expertos en imágenes, 
hemodinamia cardíaca, neumonología, hematología, enfermedades infecciosas, obstetricia, anestesiología, cirugía 
cardiovascular, enfermería y genética médica. Como medidas generales se recomienda esquema de vacunación 
completo, medidas psicológicas-sociales y actividad física acorde con la tolerancia evitando el estrés físico excesivo. 
El suplemento con oxigenoterapia ambulatoria continua solo se recomienda cuando los gases en sangre consis-
tentemente muestren valores de pO2 <60 mm Hg. Se recomienda que las pacientes con CC e HAP precapilar 
sean aconsejadas a evitar el embarazo, ya que el aumento de volemia empeora el cuadro clínico (27).

El tratamiento específico de HAP con fármacos vasodilatadores y antiproliferativos de arteriolas pulmona-
res está indicado según categorización de riesgo a través de medicamentos que actúan por tres vías diferentes 
(111): A) Óxido nítrico (orales): inhibidor de la 5-fosfodiesterasa como sildenafil 25 mg c/8 horas, tadalafilo 20-
40 mg c/24 horas y estimulante de guanilato-ciclasa como riociguat en dosis crecientes de: 0,5-2 mg c/8 horas. B) 
Antagonistas de receptores de endotelina (orales): bosentán 125 mg c/12 horas, ambrisentán 10 mg c/24 horas, 
macitentán 10 mg c/24 horas. Es de destacar que aún no existe evidencia firme de la superioridad de uno sobre 
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el otro. C) Prostaciclinas: (intravenoso) epoprostenol (subcutáneo, intravenoso, inhalatorio), treprostinil, y más 
recientemente oral, selexipag en dosis incremental 0,2-0,8 mg c/12 horas.

En el tratamiento específico de HAP en un ACC con una CC simple reparada y estratificación de riesgo bajo 
o intermedio en grupo 1, se aconseja tratamiento inicial vía oral combinado a través de vía óxido nítrico y anta-
gonista de receptor endotelina. En estratificación de riesgo alto se recomienda triple esquema adicionando vía 
de prostaciclina parenteral (recomendación IA) (27).

No está recomendada la anticoagulación en ACC e HAP en ausencia de fibrilación auricular, válvula mecánica 
o prótesis vascular (27).

A fin de proteger la función sistólica del VD y si la respuesta al tratamiento médico es insuficiente, son ne-
cesarias medidas paliativas como septostomía auricular con cateterismo intervencionista. Actualmente se han 
diseñado dispositivos reguladores del flujo auricular (atrial flow regulators) que permiten establecer el volumen 
del flujo del cortocircuito de derecha a izquierda en cada caso particular. Se están utilizando en insuficiencia 
cardíaca congestiva refractaria al tratamiento, como puente al trasplante pulmonar en HAP primaria y en fallo 
de la circulación de Fontan (112). El shunt de Potts reverso quirúrgico (anastomosis entre aorta descendente y 
rama izquierda pulmonar, que logra disminuir la poscarga del VD, con cianosis en la parte inferior del cuerpo, 
preservando buena saturación cerebral y miembros superiores) o bien el transplante pulmonar son otras alter-
nativas ante la falta de respuesta al tratamiento médico (27).

Circulación univentricular
En ACC con circulación univentricular, la definición de hipertensión pulmonar (HP) es Rp > 3 unidades Wood/m2 
o gradiente transpulmonar (presión media pulmonar- presión wedge) >6 mm Hg (113). 

La cirugía F-K ha permitido sobrevivir a pacientes con una diversidad de CC severas que incluyen síndrome 
de corazón izquierdo hipoplásico, corazón derecho hipoplásico, corazones univentriculares con doble entrada o 
AT/AM y otras anomalías anatómicas con circulación univentricular (27,115).  

Los principales causantes de HP son: insuficiencia de VM o VT y disfunción VU (HP de causa compleja, 
grupo 5) (27).

Las recomendaciones para seguimiento de ACC con circulación univentricular son: visita al consultorio de 
ACC c/6-12 meses para determinar clase funcional, realizar examen físico y ECG; c/1 año ecocardiograma con 
valoración avanzada de la función ventricular como strain; c/1-2 años: Holter, test de ejercicio y Pro-BNP sérico 
(su dosaje es muy útil en circulación biventricular y de menor utilidad en circulación de F-K) (27); c/2-3 años 
RMC y c/10 años cateterismo cardíaco (115). 

En pacientes seleccionados con elevación de la presión AP/Rp, en ausencia elevación de presión de fin de 
diástole VI, se considera el tratamiento con antagonistas de receptores de endotelina e inhibidores de la 5-fos-
fodiesterasa (27). 

El incremento crónico de la presión del sistema venoso puede interferir el drenaje del conducto torácico en 
la unión yúgulo-subclavia izquierda y del conducto linfático en la unión yúgulo-subclavia derecha. Si así fuere y 
tras la evaluación del sistema linfático por RM con secuencia T2, en caso de anormalidad linfática tipo 3 o 4, se 
indicará descompresión del sistema linfático con procedimiento de Hraska (116). Se ha desarrollado además un 
dispositivo ventricular implantable para circulación univentricular disfuncionante como puente al trasplante 
cardíaco (117).

Cateterismo cardíaco intervencionista 
El cateterismo cardíaco realizado por método totalmente percutáneo o mediante abordaje híbrido es una herra-
mienta fundamental tanto en el diagnóstico como en el manejo de ACC; en ciertos casos constituye una alterna-
tiva menos invasiva comparado con la cirugía a “cielo abierto” con circulación extracorpórea, sobre todo en este 
grupo etario en el cual la mayoría de los casos representan reintervenciones con toracotomías y/o esternotomías 
realizadas previamente (27, 118,119). 

La expansión de la técnica percutánea intervencionista para resolución de problemas en ACC que se ha 
observado en la última década confirma la necesidad de que estos estudios sean realizados en centros especiali-
zados, que cuenten tanto con equipamiento adecuado como personal entrenado y sean liderados por operadores 
específicamente entrenados con gran experiencia en este tipo de patología. Es propicio ratificar que este equi-
pamiento, el personal y los operadores difieren de los existentes en los laboratorios de hemodinamia dedicados 
primariamente a diagnóstico e intervenciones coronarias y vasculares periféricas. Es aconsejable que el equipo de 
profesionales que participa en estos procedimientos sea capaz de resolver todo tipo de complicaciones que puedan 
ocurrir. Para que esto pueda llevarse a cabo es necesaria la participación de un equipo multidisciplinario en la 
discusión, planificación y ejecución de los procedimientos. El cardiólogo intervencionista pediátrico desempeña 
un papel muy importante en estas intervenciones, por lo que, si estas se realizan en centros no pediátricos, debe 
garantizarse una colaboración plena entre especialistas en cardiología de adultos y pediátricos. También, con 
el objetivo de mejorar los resultados disminuyendo la tasa de complicaciones, se recomienda, siempre que sea 
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posible, centralizar la atención de estos pacientes mediante la concentración en un número limitado de centros 
categorizados por cumplir con requisitos en infraestructura, personal y número de procedimientos realizados 
por operadores, los cuales deben mantenerse continuamente entrenados (120). 

Entre las intervenciones más frecuentes en ACC se incluyen el cierre de cortocircuitos a nivel auricular y 
ventricular, el ductus arterioso permeable, fistulas y/o colaterales y fenestraciones. Con menor frecuencia se 
realizan dilataciones tanto valvulares (pulmonares y aórticas) como en conductos, sobre todo colocados entre el 
ventrículo derecho y las arterias pulmonares, implante de stent en coartación y re- coartación de aorta y también 
en ramas de arterias pulmonares. Durante los últimos años se ha avanzado de forma muy importante con el re-
emplazo percutáneo de la válvula pulmonar para lo cual, con frecuencia, se debe preparar “la zona de aterrizaje 
de la válvula” mediante previo implante de stent en el tracto de salida ventricular (27).

Es para destacar también que, previamente a la realización de una cirugía en ACC, deben obtenerse imágenes 
de las arterias coronarias (ya sea por TAC o coronariografía invasiva) en hombres > 40 años, mujeres posmeno-
paúsicas y pacientes con signos o factores de riesgo para cardiopatía isquémica (120).

Cirugía cardiovascular 
Durante las últimas 5 décadas se han producido enormes avances en el tratamiento de las CC, lo que ha llevado a 
un constante aumento de pacientes que llegan a la edad adulta con un defecto cardíaco congénito reparado (121, 
122). Es esperable que, en el futuro próximo, siga aumentado la población de ACC en detrimento de los pacientes 
pediátricos (29, 123, 124). Esto ha requerido que, a lo largo de las últimas décadas, el cirujano cardiovascular 
pediátrico se fuera convirtiendo en un cirujano de cardiopatías congénitas (Congenital Heart Surgeon, del 
inglés), debido a que su conocimiento de anatomía y fisiología de las CC lo hace el cirujano más preparado para 
el paciente adulto con estas malformaciones (125). Las guías del American College of Cardiology y la American 
Heart Association del año 2008 han establecido la clasificación para el manejo de los ACC (29).

En general, los ACC que requieren cirugía se dividen en tres categorías generales: sin cirugías previas, con 
paliación previa y con reparación fisiológica o anatómica completa que necesita una reparación de su corrección 
debido a defectos residuales o secuelares. En la era actual existe una tendencia a corregir las CC en el período 
neonatal o durante la infancia. Este enfoque tiene como objetivo minimizar las complicaciones fisiopatológicas 
a largo plazo de los defectos cardíacos congénitos, como disfunción miocárdica, hipertensión pulmonar, endocar-
ditis, stroke y complicaciones sistémicas de la cianosis. Sin embargo, existen algunos pacientes (sobrevivientes 
naturales) que se presentan como adultos (particularmente en países en vías de desarrollo) sin cirugías previas. 
Las lesiones más comunes en esta categoría incluyen generalmente lesiones simples de categorías 1 y 2 de los 
ACC como valvulopatía aórtica, CoAo, EVP, CIA y DAP. Se ven con mucha menos frecuencia lesiones de comple-
jidad moderada y alta (categoría 3), como TF, TGA o VU. Asimismo, se pueden encontrar –aunque cada vez con 
menos frecuencia– adultos con paliaciones, como shunts sistémicos pulmonares, cerclajes de AP, o derivaciones 
cavopulmonares de Glenn. Sin dudas, el grupo más grande e importante es el de los adultos que presentan 
lesiones residuales o secuelas de cirugías anteriores. Estas pueden incluir defectos septales residuales, recurren-
cia de estenosis valvulares o del tracto de salida, coartaciones residuales, insuficiencia de la válvula pulmonar, 
insuficiencia de válvulas AV, estenosis de válvulas protésicas, u obstrucción o fallo del conducto de VD-AP o 
formación de aneurismas en la AP o la aorta. Tanto los procedimientos de reparación primaria como los de 
reintervención son complejos y presentan mayor riesgo, según el estado hemodinámico y las complicaciones aso-
ciadas a la presencia por largo tiempo de una alteración hemodinámica. El riesgo no puede calcularse utilizando 
scores (puntajes) típicos de la cirugía cardíaca del adulto. Las sociedades de cirujanos torácicos de Norteamérica 
y de Europa han publicado un score específicamente para CC (126). Su implementación permite un buen poder 
predictivo en adultos, aunque el score se desempeña mejor para la población pediátrica (127), lo que indica que, 
en las CC del adulto, las comorbilidades de los pacientes pueden desempeñar un papel más importante en la 
determinación de los resultados. Un score basado en las comorbilidades también puede utilizarse para evaluar 
el riesgo de cirugía cardíaca en ACC (128). Además de la necesidad de una evaluación de riesgo personalizada, 
es necesario comprender exhaustivamente la anatomía y la hemodinamia de cada lesión que se va a tratar. Los 
cirujanos deberán tener experiencia en reoperaciones cardíacas, y resulta fundamental también que existan en 
el equipo tratante cirujanos cardiovasculares expertos en aorta torácica, plásticas valvulares y cirugía coronaria, 
ya que es común que estos pacientes presenten patología adquirida debido a secuelas o a defectos residuales de la 
corrección inicial. Asimismo, las unidades de cuidados intensivos deben tener experiencia en el manejo de estos 
pacientes. Los equipos de especialistas y atención multidisciplinaria son factores que determinan los buenos 
resultados a corto y largo plazo. El entorno multidisciplinario también favorece el desarrollo de procedimientos 
híbridos, con el trabajo conjunto de especialistas congénitos y de adultos, como cirujanos cardiovasculares, cardió-
logos intervencionistas y electrofisiólogos, que colaboran en procedimientos técnicamente desafiantes. Cuando los 
pacientes ACC son operados con un cirujano cardíaco congénito, se obtienen mejores resultados (129,130). Por lo 
tanto, la recomendación es que los pacientes sean operados en un entorno multidisciplinario con experiencia en 
ACC y cirugía cardiovascular del adulto, con un cirujano de CC. Esto es válido para todas las cirugías cardíacas 
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en el ACC, con algunas excepciones como la cirugía de la VAB no complicada, la enfermedad de aorta ascendente 
como el síndrome de Marfan y la CIA tipo secundum sin anomalía parcial de venas pulmonares, que pueden ser 
realizadas sin aumento de morbimortalidad por los cirujanos cardiovasculares del adulto. 

En conclusión, el cuidado quirúrgico del ACC representa un enorme desafío, que requiere sin lugar a dudas 
un equipo multidisciplinario, trabajando en unidades dedicadas a los cuidados de estos pacientes.

Cirugía no cardíaca
La mayor expectativa de vida de ACC varía según la complejidad de la lesión inicial. Los pacientes no están 
exentos con el paso del tiempo a padecer comorbilidades que ocurren en la población general y su severidad 
suele ser de mayor intensidad. Las internaciones hospitalarias son más frecuentes y entre ellas hay que desta-
car la necesidad de cirugías no cardíacas. Si se trata de cirugías programadas, se efectúa estimación del riesgo 
con estudios de rutina que incluyen oximetría de pulso, radiografía de tórax, ECG, ecocardiograma Doppler y 
estudios de laboratorio que incluyan citológico completo y pruebas de coagulación. Los ACC portadores de CC 
simples son considerados de bajo riesgo (<1%) y se procede a la cirugía sin otros exámenes complementarios. 
Los portadores de CC moderadas y complejas presentan, en comparación con la población general –sobre todo si 
requieren cirugías de mayor complejidad, que con frecuencia requieren anestesia general– una morbimortalidad 
significativamente mayor por compromiso pulmonar, renal, hepático, trombosis venosas y en menor medida de 
otros órganos o sistemas. Si van a ser sometidos a una cirugía programada, requieren una evaluación prequi-
rúrgica exhaustiva que incluya pruebas funcionales cardiopulmonares en caso de que tengan comprometida 
su capacidad funcional y el procedimiento pueda requerir anestesia cardíaca con vía venosa central y presión 
sistémica invasiva y además contemplar la necesidad de profilaxis de endocarditis, anticoagulación, hidratación 
preoperatoria, filtros de aire en pacientes cianóticos, inotrópicos y óxido nítrico disponible en casos con hiper-
tensión pulmonar (Tabla 11) (131). 

Tabla 11. Modificado de Lui GK, et al. Circulation 2017; Vol 136

Cirugía programada Emergencia Estratificación de riesgo y proceder

 Estimación de riesgo

 Oximetría, Rx, ECG, Eco, GR y Hb, coagulación

CC simple - Riesgo < 1% CC moderada o severa

 Alto riesgo 

Innecesarios otros estudios Capacidad funcional reducida SÍ: Prueba de esfuerzo

 o desconocida cardiopulmonar

 NO 

Proceder con cirugía Alto riesgo SÍ: Considerar: Anestesia

  cardíaca. Profilaxis EI. Anticoagulación.

 NO Hidratación. Acceso venoso central.

  Línea arterial. ON standby. Filtros de aire

  (cianosis). Inotrópicos. Posoperatorio en UTI.

 Proceder con cirugía en centro Proceder con cirugía en

 especializado de ACC centro especializado de ACC

Desde el punto de vista de la anestesia también se insiste en que los pacientes ACC, especialmente aquellos 
con lesiones moderadas o severas, deben ser evaluados exhaustivamente, tal como se indicó anteriormente y en 
que las cirugías programadas se lleven a cabo en centros especializados multidisciplinarios con pericia en ACC, 
puesto que las complicaciones ocurren fundamentalmente a causa de las comorbilidades existentes difíciles de 
tratar en hospitales de la comunidad (132,133).

Muy recientemente, Constantine y cols., en un estudio cooperativo de hospitales del Reino Unido e Italia, 
desarrollaron un puntaje para determinar el riesgo de la cirugía cardíaca en ACC, denominado PEACH por el 
acrónimo en inglés (PErioperative Adult Congenital Heart Disease), que validaron comparándolo con el EuroS-
COREy que resultó de mayor eficacia y muy sencillo de aplicar. Se consideraron la clase funcional, la urgencia, 
función renal, presencia de endocarditis, esternotomías previas, puntaje quirúrgico y nivel de hemoglobina. Los 
puntajes 0, 1- 2 e igual o > 3 presentaron mortalidades de 0,2, 3,6 y 17,2%, respectivamente. Es de esperar su 
aplicación también en cirugías no cardíacas en ACC (Tabla 12) (134).
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Anticoagulantes y antitrombóticos
La mejoría significativa de la sobrevida de los pacientes con CC produjo un aumento similar de la prevalencia 
de ellos en la población adulta. Esto se acompaña de un incremento del número de eventos tromboembólicos, 
por tratarse de una población con un riesgo incrementado de estos con respecto a la población general (135). 
La evidencia actual en el tratamiento y prevención de dichos eventos en esta población es limitada. La mayoría 
de las recomendaciones son de tipo I o II, con un nivel de evidencia C (26,27). Gran parte de las conductas son 
extrapoladas de las guías desarrolladas para problemas específicos de pacientes sin CC (p. ej., guías de arritmias, 
válvulas, ACV [stroke], IC) (120).

Considerando la clasificación anátomo-fisiopatológica de los ACC, esto puede ser beneficioso en aquellos 
pacientes con CC simples. Sin embargo, en las cardiopatías moderadas o complejas, con condiciones fisiopatoló-
gicas asociadas desfavorables (p. ej., cianosis, cortocircuito residual, disfunción hepática), el tratamiento debe ser 
individualizado, considerando el riesgo/beneficio en relación con las características anatómicas y fisiopatológicas 
que le son propias (27).

Las principales indicaciones de tratamiento antitrombótico en pacientes adultos con CC son la prevención de 
tromboembolismo en presencia de arritmias auriculares (más de 2/3 de los casos en diferentes trabajos) y preven-
ción secundaria de ACV isquémico/AIT, frecuentemente en asociación con arritmia auricular. Otras indicaciones 
menos frecuentes son: presencia de trombos intracavitarios, trombosis venosa profunda (con riesgo de embolia 
sistémica ante presencia de cortocircuitos), prótesis valvulares, TEP y trombosis arterial. La anticoagulación, 
sin la presencia de alguna de estas indicaciones, excepcionalmente ha demostrado beneficio en pacientes ACC.

Existe cierta evidencia a favor de la anticoagulación o antiagregación en los pacientes con cirugía de Fon-
tan, aun en ausencia de arritmias auriculares o antecedentes de tromboembolismo, especialmente en los que 
muestran cierta disfunción. Pero el riesgo de sangrado también se encuentra elevado (pacientes cianóticos o 
con hepatopatía), por lo que la indicación debe ser individual (136,137). En general, la indicación más frecuente 
de tratamiento antitrombótico es la presencia de arritmias auriculares. Los scores de CHA2-DS2-VASc y de 
HAS-BLED para evaluar el riesgo de TE y sangrado, respectivamente, pueden utilizarse en las formas simples, 
debiendo individualizarse en las más complejas (138). Muchos de los factores de riesgo de TE de esta población 

Tabla 12. Factores para calcular el puntaje PEACH 

 
Factores para calcular el puntaje PEACH  Puntaje
Modificada de Constantine A, et al, JACC 2021; 78: 234-42 

Clase funcional NYHA 

I/II 0

III/IV 1

Urgencia del procedimiento 

Sin urgencia 0

Urgente 1

Función renal (FGe) ml/min/1,73 m2 

≥ 60 0

< 60 1

Endocarditis activa 

No 0

Sí 1

Esternotomías previas 

< 2 0

≥ 2 1

Score cirugía ACC 

0,1- 1,5 0

1,6- 3,0 1

Hemoglobina g/% 

10- 20 0

< 10 o > 20 1
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no están plasmados en el score, mientras que otros no suelen representarlo por tratarse de un grupo más joven, 
por lo cual se obtienen valores falsamente bajos. Existe la necesidad de crear nuevos scores para la indicación 
de anticoagulación en estos pacientes, especialmente en aquellos con formas moderadas o complejas con com-
ponentes fisiopatológicos adversos.

Tradicionalmente, se utilizan los antagonistas de la vitamina K para la prevención de eventos tromboem-
bólicos. Los nuevos anticoagulantes orales directos, empleados en la cardiopatía adquirida, parecen seguros y 
eficaces en la CC, aun en formas moderadas o complejas como los pacientes con cirugía de Fontan, en ausencia 
de prótesis mecánicas y/o estenosis mitral severa. Sus beneficios, como la menor necesidad de control con labo-
ratorio y mayor adherencia, deben ser contrastados con las desventajas, como el costo, la menor experiencia y 
falta de seguimiento a largo plazo (139,140).

Endocarditis infecciosa
La EI es una enfermedad con elevada morbimortalidad; la CC es una condición predisponente para su desarrollo 
por las complejas malformaciones y la utilización de materiales protésicos, ya sea para la reparación de defectos 
como para la reparación o reemplazo de válvulas (141,142). En la Argentina entre el 4 y el 9,5% de los diagnósticos 
de EI poseen como lecho subyacente una lesión congénita (144). Los gérmenes más frecuentes en la población 
general son Staphylococcus aureus seguido por Streptococcus viridans y enterococos, pero en publicaciones sobre 
población portadora de ACC son más frecuentes los estreptococos del grupo viridans (SGV) seguidos de estafilo-
cocos (spp, coagulasa negativos, S. aureus) y gérmenes del grupo HACEK (143). Los lineamientos para el manejo 
de EI, diagnóstico y tratamiento se basan en las guías nacionales e internacionales (144-146).

La vasta mayoría de pacientes con EI no refieren procedimientos odontológicos en las dos semanas previas. 
Además, hay evidencia de que la bacteriemia “fisiológica” dada por las actividades cotidianas (mascar, cepillar 
los dientes, hilo dental) genera mayor exposición acumulativa a gérmenes que las causadas por procedimien-
tos dentales (casi 1000 veces mayor que un tratamiento odontológico). No existe evidencia que asocie EI con 
procedimientos del tracto respiratorio, gastrointestinal o genitourinario. Además, se observa el aumento de 
resistencia antimicrobiana a betalactámicos adquirida por enterococos debido a la presión antibiótica. Por los 
motivos antedichos, las Guías de Prevención de EI de la American Heart Association (AHA) publicadas en 2007 
han cambiado significativamente las recomendaciones, indicando profilaxis a las condiciones médicas que tengan 
alto riesgo de evolución adversa si presentan EI solo, si se someten a procedimientos que sean de alto riesgo 
bacteriémico (Tabla 13) (147-149).

En 2021, la AHA revisó el impacto de las Guías 2007, evaluó la incidencia de EI luego de disminuir drásti-
camente las indicaciones de profilaxis y revió las cuatro condiciones cardíacas incluidas como requirientes de 
prevención (Tabla 14). Concluyó que, por las evidencias disponibles, no se recomiendan cambios a las guías 2007 
para la familia de los SGV. No agrega nuevas condiciones en las categorías de alto riesgo para evolución adversa 
en caso de EI, por lo que no amplía las patologías que requerirían prevención. Las Guías Europeas coinciden con la 

Procedimientos odontológicos

 – Debe ser considerada la profilaxis antibiótica (PA) solo en los procedimientos que requieren 

manipulación de la región gingival o periapical, o con perforación de la mucosa oral

 – No se recomienda PA por inyección de anestésicos locales en tejidos no infectados, caries su-

perficiales, remoción de suturas, Rx dentales, ajustes o colocación o extracción de prótesis u 

ortodoncia o por sangrado por dientes de leche o traumatismos en la mucosa oral o labial

Procedimientos del tracto respiratorio

 – No se recomienta PA en los procedimientos del tracto respiratorio incluyendo broncoscopias, 

laringoscopias, intubaciones nasales o endotraqueales

Procedimientos gastrointestinales o urogenitales

 – No se recomienda PA para gastroscopias, colonoscopias, cistoscopias, partos vaginales o 

cesáreas

Procedimientos en piel y partes blandas

 – No se recomienda PA en ningún procedimiento

 IIa C

 III C

 III C

 III B/C***

 III C

Recomendación Clase* Nivel** 

Tabla 13. Procedimientos de alto riesgo bacteriémico
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AHA en las condiciones cardíacas de aquellos a quienes recomiendan prevención, exceptuando a los pacientes que 
recibieron trasplante cardíaco. A este último, la European Society of Cardiology (ESC) no lo considera grupo de 
riesgo, mientras que la AHA considera prudente indicar profilaxis si evolucionan con patología valvular (Tabla 14).

Se hace especial hincapié tanto para los profesionales como para los pacientes ACC y la población general, 
acerca del crítico papel que cumplen en la prevención de EI la salud bucal, el control odontológico regular, el 
adecuado cuidado de la piel y la asepsia en los procedimientos invasivos (Tabla 15). La profilaxis sugerida para 
procedimientos odontológicos se describe en la Tabla 16. Se desaconseja el uso de dispositivos intrauterinos, 
salvo que la utilización de otros métodos anticonceptivos no sea posible, en mujeres que presenten bajo riesgo 
de infecciones genitales (146).

Se han publicado múltiples artículos en estos últimos años referidos a las complicaciones por tatuaje y pier-
cing, que incluyen desde infecciones locales hasta gangrenas, EI y shock séptico (150). Si bien todavía no hay 
evidencias estadísticamente significativas que relacionen estas prácticas con EI, los informes de casos van en 
aumento, por lo que se desaconseja su práctica (151). 

 Válvulas protésicas o uso de materiales protésicos para reparar válvulas

 Endocarditis infecciosa previa

 Cardiopatías congénitas

 – Cardiopatías cianóticas de cualquier tipo

 – Durante los primeros seis meses de reparaciones con material protésico o dispositivos, ya sea 

colocado por cirugía o cateterismo terapéutico

 – Cardiopatías con defectos residuales en el sitio o cercanos a los parches y/o dispositivos protési-

cos que impidan la endotelización

 IIa C

 IIa C

 

 IIa C

Recomendación Clase* Nivel** 

Tabla 14. Condiciones cardíacas asociadas a mala evolución por EI

* Clase de Recomendación
**Nivel de Evidencia

 – Estricta higiene dental y cutánea. Seguimiento odontológico dos veces al año en pacientes de alto riesgo y una vez al año para el resto 

de los pacientes

 – Desinfección de heridas

 – Erradicación de portación crónica de bacterias (piel o urinario)

 – Tratamiento antibiótico curativo para focos de infección bacteriana

 – Evitar automedicación con antibióticos

 – Estrictas medidas de control de infecciones ante cualquier procedimiento de riesgo

 – Desaconsejar prácticas de piercing o tatuajes

 – Limitar el uso de catéteres o procedimientos invasivos. Preferir vías periféricas antes que vías centrales, recambio de vías periféricas 

sistemáticamente cada 3-4 días, estricto cuidado en el manejo de vías

Tabla 15. Medidas de prevención inespecíficas para pacientes de alto y mediano riesgo

Tabla 16. Profilaxis recomendada para procedimientos odontológicos de alto riesgo

Situación Antibiótico Dosis única 30-60 min antes del procedimiento
  Adultos Niños

No alérgicos a betalactámicos amoxicilina o ampicilina 2 g VO* o IV** 50 mg/kg VO o IV

 cefalotina 2 g IV 50 mg/kg IV

 ceftriaxona 1 g IV 50 mg/kg IV

Alérgicos a betalactámicos clindamicina 600 mg VO o IV 20 mg/kg VO o IV

* VO: vía oral.
**IV: intravenoso.
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Desde el año 2000 a la fecha ha habido un aumento mundial en procedimientos percutáneos para el trata-
miento de patología valvular predominantemente en obstrucciones del tracto de salida de ventrículo derecho. La 
incidencia de EI en la evolución a corto plazo es baja; sin embargo, aumentan significativamente los informes 
de casos con evoluciones más prolongadas. Las válvulas percutáneas combinan dos condiciones predisponentes 
que implican alto riesgo de EI. Estas son el uso de válvula con material protésico y la hemodinamia desfavorable 
periprótesis que reduce las posibilidades de endotelización, por lo que debe ser considerada la prevención de EI 
ante procedimientos odontológicos de alto riesgo bacteriémico (120,152,153). Hay informes donde se observa 
mayor predisposición a EI en derivados de yugular de vaca (Melody®, Contegra®) comparados con otros productos 
bovinos de colocación percutánea. Un reciente metaanálisis que confirma estos resultados sugiere que –dada la 
diferencia significativa en el menor riesgo de EI a favor de la válvula Sapien con relación a Melody– sería benefi-
cioso utilizar esta para reducir la incidencia de EI después de implante percutáneo de VP (153,154). Cabe aclarar 
que no existe consenso actualizado sobre el tipo de válvula que debe usarse para el tratamiento percutáneo de 
la VP y se requieren mayores estudios y análisis sobre el tema.

Cianosis, fisiopatología y tratamiento
La cianosis es la coloración azulada de piel y mucosas resultante de una inadecuada oxigenación sanguínea. Para 
que se manifieste se requiere la presencia de al menos 5 gramos por litro (g/l) de hemoglobina no saturada en 
la circulación sistémica (26).

Su génesis está dada por la existencia de cortocircuito derecha-izquierda, y es el denominador común de 
múltiples alteraciones anatómicas y fisiológicas. Puede deberse a patologías que cursan con flujo pulmonar nor-
mal/bajo, en presencia de obstrucciones en el circuito pulmonar, o con flujo pulmonar elevado y el consecuente 
aumento de las resistencias vasculares a ese nivel (27). 

Como respuesta adaptativa ante la hipoxia tisular se genera eritrocitosis (26). Esto, asociado a la menor de-
formabilidad eritrocitaria ante niveles de hierro insuficientes, genera flujo turbulento, aumento del rozamiento 
y puede obstruir la microcirculación. 

El rozamiento parietal es determinante en la liberación de óxido nítrico (ON). Este no solo difunde hacia la 
luz para estimular la liberación del oxígeno por parte de la hemoglobina sino, a nivel de la media vascular, gene-
ra la vasodilatación tan característica de estos pacientes. El flujo turbulento, a su vez, contribuye a la pérdida 
de factor de Von Willebrand, que, asociado a niveles plaquetarios bajos, debido más a generación ineficaz que a 
pérdidas y al importante desarrollo de colaterales, aumentan el riesgo hemorrágico.

En contrapartida, la hiperviscosidad, las alteraciones en el flujo sanguíneo, la activación neutrofílica que 
lesiona el endotelio vascular y promueve la agregación plaquetaria, y la activación de vías de la coagulación 
aumentan el riesgo trombótico y de embolismo.

Los niveles de colesterol suelen ser bajos, producto de la inducción y/o supresión de genes, similar a la encon-
trada en las personas que viven en altura. A su vez, la hipoxia disminuye la oxidación del LDL, tal como lo hace 
la presencia de hiperbilirrubinemia generada por la degradación de altas concentraciones de hemoglobina. Los 
valores altos de ON circulante y la baja concentración plaquetaria determinan un sustrato antiaterogénico. La 
hemoptisis es frecuente en pacientes con cianosis (26). Generalmente es la expresión de una hemorragia intra-
parenquimatosa pero no hay una correlación lineal entre la cuantía de ambas. No está indicada la realización de 
broncoscopia rutinaria puesto que no ha demostrado rédito diagnóstico y expone al paciente a riesgo de sangra-
do. La presencia de trombosis laminar en el interior de las arterias pulmonares dilatadas puede alcanzar hasta 
al 30% de los pacientes. Habitualmente tiene poca respuesta a la anticoagulación debido a su cronicidad (27).

El aumento de la presión hidrostática debido a la vasodilatación y la eritrocitosis generan aumento de la pro-
teinuria. A nivel del intersticio glomerular se produce un aumento significativo de la celularidad, ocasionado por 
la gran cantidad de megacariocitos que, al no alcanzar el pulmón debido al cortocircuito intracardíaco, arriban al 
glomérulo renal, allí se fragmentan liberando factores de crecimiento y de diferenciación que potencian la mitosis.

Existe en estos pacientes un riesgo elevado de absceso, hemorragia, o accidente isquémico cerebrovascular. 
Por esto, el umbral para solicitar imágenes cerebrales ante la aparición de sintomatología debe ser bajo. El riesgo 
de un evento a nivel del sistema nervioso central (SNC) está dado por embolias paradojales, factores reológicos 
como la microcitosis, las arritmias y la disfunción endotelial. La eritrocitosis, en cambio, no parece constituir 
un factor de riesgo en sí misma (27). La debilidad muscular y las mialgias no están originadas en la mayoría de 
los casos por déficit en el aporte de oxígeno, ni por hiperviscosidad, sino por baja concentración de hierro en el 
organismo. El hierro es parte importante de la mioglobina, y se considera que –cuando la debilidad muscular se da 
con un hematocrito menor de 65%– el problema es la falta de hierro y no la hiperviscosidad. Algunos parámetros 
de laboratorio como la glucemia y las pruebas de coagulación pueden verse alterados por la alta concentración 
de glóbulos rojos y el bajo volumen plasmático. Es necesario tener en cuenta esto con hematocritos superiores a 
55%. El síndrome de hiperviscosidad, en un contexto de niveles de hierro adecuados, muy raramente se da con 
hematocritos menores de 65%. Cuando hay signos o síntomas de ello, con valores inferiores, generalmente es 
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por déficit de hierro, y su corrección es el tratamiento, no la flebotomía. Las flebotomías recurrentes generan 
déficit de hierro potenciando consecuencias deletéreas y aumentando significativamente el riesgo de embolias. 
Su indicación no debe estar basada solamente en el hematocrito, sino que debe responder al manejo temporario 
de los síntomas de hiperviscosidad. Recordar que, siempre que hagamos flebotomía, se debe reponer el volumen 
de líquido extraído. Es trascendente prevenir la deshidratación, evitando el calor y la humedad. En muchos ca-
sos, en los que se ven valores de hematocrito elevados, el manejo es la hidratación y no la flebotomía. Solamente 
se indica transfusión una vez comprobado que los niveles de hemoglobina son deficitarios para mantener la 
saturación y además que los niveles de hierro son correctos. No se utilizan las indicaciones convencionales (27). 

Si bien usualmente hay valores elevados de ácido úrico, las crisis gotosas no son tan frecuentes como los 
niveles de este harían pensar (26, 27,155).

Los dedos en palillo de tambor, o dedos hipocráticos, se dan por engrosamiento tisular a nivel del lecho un-
gueal, producto de la proliferación del tejido conectivo, la dilatación vascular y la infiltración celular. Algo similar 
ocurre en el periostio de los huesos largos, o en metacarpo y metatarso. La liberación de sustancias a partir de 
los megacariocitos circulantes parece desempeñar un papel en estas alteraciones.

El uso rutinario de oxígeno no ha demostrado beneficios objetivos en estos pacientes, puesto que la sangre 
venosa que vuelca en la circulación sistémica lo hace previamente a pasar por el pulmón, por lo cual, aunque 
mejoremos el nivel de oxígeno alveolar, no redundará en aumento de la concentración de oxígeno de la sangre 
que pasa de derecha a izquierda en el corazón.

La cianosis causada por aumento en la Rp se encuentra en el grupo IV de riesgo tanto materno como fetal 
de la OMS, y, por ende, el embarazo se halla contraindicado. El correcto asesoramiento y control de natalidad es 
trascendente (156). A su vez, se debe abolir el uso de anticonceptivos que contengan estrógenos, por el aumento 
del riesgo trombótico. La utilización de dispositivos intrauterinos puede ser de preferencia (26). 

La profilaxis antibiótica para endocarditis está indicada, así como también el correcto control e higiene bu-
cal (27). 

Finalmente, los viajes aéreos no están contraindicados en estos pacientes, aunque es fundamental prevenir 
la deshidratación y se desaconseja la ingesta de alcohol en ellos.

Embarazo y contracepción
La morbimortalidad materna durante el embarazo, parto y puerperio por causas cardiovasculares ha crecido 
significativamente en los últimos años. La identificación del grupo de pacientes de mayor riesgo es fundamental. 

Introducción - Incidencia
Las pacientes en edad fértil o al realizar tratamiento de fertilidad, presenten o no cardiopatía, deben realizar 
una evaluación cardiovascular previa al embarazo. También aquellas que pertenecen a grupos familiares con 
muerte súbita, aortopatía o antecedentes quirúrgicos cardiovasculares en < de 50 años. 

Es de gran utilidad realizar la estimación de riesgo cardiovascular materno- fetal individualizada con la clasi-
ficación de la Organización Mundial de la Salud (OMS) modificada (Tabla 17) (157). Es mandatoria en ACC con 
cardiopatías moderadas o complejas. La incidencia global de insuficiencia cardíaca es del 10% y la mortalidad 
del 1% (158), Hay predictores clínicos que incrementan el riesgo, como la clase funcional > II, la disfunción ven-
tricular, las lesiones obstructivas severas, los eventos cardiovasculares previos y la HAP. Las ACC con cianosis 
presentan morbilidad fetal alta: aborto alrededor del 50% y recién nacidos prematuros y de bajo peso (10-20%) 
(159). La asesoría genética es importante: se estima que entre un 10 y 30% de los ACC tiene base genética. 

La evaluación cardiológica incluye un ecocardiograma para valorar valvulopatías, la severidad de la cardiopatía 
y función ventricular. La realización de RMC o TAC es de utilidad en aortopatías, ventrículo derecho sistémico o 
fisiología univentricular. Para la valoración funcional es ideal la PECP previa al embarazo, pues predice el riesgo 
de complicaciones y tiene alto valor predictivo negativo. El CCD queda solo indicado para medir resistencias 
vasculares, presiones pulmonares y presión de fin de diástole de ambos ventrículos. El CCT tiene indicación en 
coartación, recoartación o ERAP significativas previo al embarazo. 

Embarazo-Parto-Puerperio 
Los controles cardiológicos durante el embarazo se recomiendan trimestrales en cardiopatías moderadas y 
mensuales en las complejas. Se indica ecocardiograma fetal alrededor de la semana 20. Si durante el embarazo 
se presenta alguna complicación cardíaca grave, a partir de la semana 25 se recomienda el parto por cesárea, 
seguido por la cirugía cardíaca o aórtica. 

Es relevante discutir el tipo de parto en equipo. El seguimiento cardiológico debe continuar 6 meses después 
del parto (Tabla 18) (160). 
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Tabla 17. Riesgo cardiovascular materno según la clasificación de OMS modificada

Categoría de Descripción Factores de riesgo
riesgo embarazo de riesgo maternos
OMSm

Estenosis pulmonar leve/Ductus/

Prolapso mitral

Reparación de cortocircuitos

Extrasistolia aislada

Cortocircuito sin reparar

Tetralogía de Fallot reparada

Arritmias: la mayoría (supraventriculares)

S. Turner sin dilatación aórtica

Disfunción ventricular leve (FEy >45%)

Miocardiopatía hipertrófica

Valvulopatía no considerada 

OMS I u OMS IV

Marfan u otra aortopatía genética sin dilatación 

de aorta o VAB <45 mm

Coartación reparada

Canal reparado

Disfunción ventricular moderada (FEy 30-45%)

Prótesis mecánica valvular

Ventrículo sistémico derecho sin disfunción o 

disfunción leve

Fontan sin complicación

Cardiopatía cianótica no reparada

Otra cardiopatía compleja

Estenosis mitral moderada

Estenosis aórtica severa asintomática

Dilatación aórtica 40-45 mm Marfan

Dilatación aórtica 45-50 mm VAB

HAP

Disfunción ventricular severa (FEy <30%) CF III-IV

Ventrículo sistémico derecho con disfunción

Fontan con complicación

Estenosis aórtica severa sintomática

Estenosis mitral severa

Aorta >45 mm S. Marfan. VAB >50 mm.

S. Turner >25 mm/m2

Coartación severa. Reestenosis severa

poscoartación

Sin aumento de mortalidad Leve aumento

morbilidad

Leve aumento mortalidad

Aumento moderado de morbilidad

Aumento moderado en la morbimortalidad

materna

Aumento significativo de la mortalidad y severo 

de la morbilidad. Requiere consejo de experto. 

Control durante todo el embarazo parto y

puerperio

Aumento mortalidad extremo

Riesgo morbilidad severo Contraindicación de 

embarazo. Sí embarazo, discutir continuidad. Sí 

embarazo seguir recomendaciones III

I

II

II-III

III

IV



32 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGÍA  /  VOL 90 Suplemento 4 /  2022

Deportes en ACC
La mejor atención médica de los ACC ha producido un incremento en la participación de estos pacientes en acti-
vidades físicas no solo recreativas sino también competitivas en las diferentes disciplinas deportivas. El número 
de atletas profesionales y recreativos con CC es desconocido, pero entre la población de atletas de elite es probable 
que sea pequeña. En un estudio de 2352 atletas olímpicos, solo el 0,4% presentaba este tipo de lesiones (161,162).

Son conocidos los beneficios que conlleva realizar actividad física en forma regular, no solo en la prevención 
de factores de riesgo cardiovasculares, sino también formando parte del tratamiento para la mayoría de las 
enfermedades cardiovasculares del adulto, ya que se asocia a una reducción de la mortalidad cardiovascular. 
Además, realizar actividades junto a sus pares, la inserción social y el bienestar emocional agrega otros beneficios 
psicosociales importantes (13-15). 

Históricamente, las recomendaciones para realizar actividad física en esta población se han centrado en la 
restricción. La percepción de riesgo relacionada con el ejercicio que muchas veces se trae desde la infancia, in-
cluidas secuelas hemodinámicas adversas, progresión acelerada de la enfermedad, y MSC o disección aórtica, es 
lo que frecuentemente lleva a una vida sedentaria en algunos pacientes. 

La MSC es rara (menor del 0,1% por año) y solo el 8% ocurre durante el ejercicio. Muchos pacientes con CC 
complejas con alto riesgo de MSC tienen una capacidad funcional reducida y no pueden participar de actividad 
física competitiva, pero otros, por ejemplo pacientes con TF reparada, tienen un riesgo de MSC, pero aún pue-
den realizar dicha actividad física. En un estudio de MSC en ACC mayores de 35 años, el 41% de las muertes 
ocurrieron en pacientes sin diagnóstico previo de lesión congénita, y en relación con la actividad física fue más 
frecuente; de igual manera, en el grupo sin diagnóstico previo. Esto marca la importancia de una evaluación 
completa precompetitiva (163).

Desde hace varios años se han publicado recomendaciones para la participación en deportes de atletas ACC, 
inicialmente basadas solo en las lesiones anatómicas. A partir de 2013, reconociendo la amplia variación fisiopa-

 – Se recomienda a toda mujer con cardiopatía o aortopatía en edad fértil realizar una evaluación 

de riesgo de embarazo, parto y puerperio

 – Se recomienda a toda mujer en edad fértil evaluar riesgo de tratamiento de fertilidad. Asesoría 

en genética y en contracepción

 – Se recomienda intervención previa al embarazo en estenosis mitral o aórtica severas con área < 

de 1 cm2. En coartación de aorta severa

 – En aortopatías realizar cirugía previa en Marfan con aorta >45 mm; VAB >50 mm o S. de Tur-

ner > 25 mm/m2

 – Se deben indicar Betabloqueantes en mujeres con Marfan, aortopatía familiar o dilatación de la 

aorta

 – Ecocardiogramas seriados cada 4-12 semanas en cardiopatías moderadas y complejas, respecti-

vamente, en el embarazo y hasta 6 meses posparto

 – En mujeres con dilatación distal de la aorta, arco aórtico y aorta descendente o antecedentes de 

coartación se recomienda RMC sin contraste antes o durante si fuera necesario

 – En mujeres con clase OMSm III-IV debe controlarse el embarazo, parto y puerperio en equipo 

interdisciplinario. Realizar el parto en centros especializados

 – La cesárea se indica en pacientes anticoaguladas; con insuficiencia cardíaca; con lesiones obs-

tructivas severas; disfunción ventricular FE<45%

 – Considerar cesárea en pacientes con aorta >45 mm, o historia familiar de disección

 – En la semana 40 de gestación se debe inducir el parto en pacientes con cardiopatía

 – No se recomienda el embarazo en mujeres con SM aorta >45 mm, VAB >50 mm o >27 mm/m2 

y Sme. de Turner con aorta >25 mm/m2

 – Deben suspenderse tratamientos farmacológicos como inhibidores de la enzima convertidora y 

ARA II, y anticoagulantes antivitamina K en el primer trimestre

 – Los anticonceptivos orales deben evitarse en situaciones de riesgo de trombosis, como cianosis, 

evento trombótico previo, prótesis mecánica o HAP

 I C

 

 I C

 I C

 I C

 IIa C

 I C

 I C

 I C

 I C

 IIa C

 IIa C

 III C

 III C

 III C

Recomendaciones para el manejo durante el embarazo Clase Nivel 

Tabla 18. Recomendaciones y manejo durante el embarazo. Contracepción
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tológica y las diferentes capacidades funcionales de los pacientes, se ha introducido la utilización de algoritmos 
para la evaluación individual. Las recomendaciones de la Asociación Europea del grupo de prevención cardíaca 
y la Sociedad Europea de Cardiología (ESC) tienen en cuenta parámetros hemodinámicos, electrofisiológicos y 
funcionales, y no solo características anatómicas (163).

Las recomendaciones sugieren realizar la evaluación individual por pasos para poder indicar qué tipo de 
deporte e intensidad es lo más aconsejable para cada paciente (26): 

Paso 1.- Historia clínica y examen físico completos
Paso 2.- Evaluación de 5 parámetros en reposo: 

a. Función ventricular: evaluado por ETT y en casos complejos por RMC
b. Presión arterial pulmonar: estimada con ETT, y en algunos casos por cateterismo cardíaco.
c. Dimensiones de la aorta: evaluada por ETT o angioresonancia magnética. 
d. Presencia de arritmias: requiere realizar Holter de 24 horas, y otros estudios adicionales si el paciente es 

sintomático.
e. Saturación arterial de O2 en reposo y esfuerzo.

Paso 3.- Evaluación durante el ejercicio: basándose principalmente en los resultados de la prueba de ejercicio 
cardiopulmonar, o, en su defecto, en una prueba ergométrica. Algunos pacientes pueden llegar a requerir ecoestrés.

Paso 4.- Recomendaciones de las diferentes disciplinas deportivas. Estas son clasificadas de acuerdo con los 
cambios hemodinámicos asociados con el entrenamiento y el impacto a largo plazo en la morfología cardíaca. 

Paso 5.- Seguimiento: revaluación cada 6-12 meses dependiendo el tipo de CC, secuelas hemodinámicas y 
electrofisiológicas y las características del deporte que realiza el paciente.

Las recomendaciones para elegibilidad y descalificación para la práctica de deportes competitivos, acorde con 
la fisiopatología de las diversas lesiones específicas, han sido detalladas en un documento científico de la Task 
Force de la Asociación Americana del Corazón y el Colegio Americano de Cardiología (AHA-ACC, sus siglas en 
inglés) de manera muy detallada (164).

Por último, se debe alentar a los pacientes ACC a participar en actividades físicas, teniendo en cuenta reco-
mendaciones más cautelosas en pacientes con complicaciones, como obstrucción residual significativa, enfermedad 
vascular pulmonar, deterioro de la función ventricular sistémica y arritmias preexistentes en presencia de MP y CDI.

En la era donde predomina un estilo de vida sedentario, un aumento en la prevalencia de obesidad y de en-
fermedades cardiovasculares asociadas, la promoción de la actividad física y el ejercicio regular son altamente 
recomendables.

D) LESIONES ESPECÍFICAS

I – CORTOCIRCUITOS DE IZQUIERDA A DERECHA 

1 - Comunicación interauricular y drenaje venoso anómalo pulmonar 
 Historia natural y modificada
La CIA representa aproximadamente del 6 al 10% de las CC con una prevalencia de 6 a 10 cada 10.000 recién 
nacidos. En el paciente adulto, el tipo ostium secundum representa casi un tercio de todas las CC; es entre 2 y 
3 veces más frecuente en mujeres (165).

El tipo de CIA más frecuente es ostium secundum (75-80%) y se localiza en la región de la fosa oval. Le sigue 
la CIA ostium primun (15%) que compromete la porción inferior del septum atrial y se asocia a patología de CAV. 
Luego, aparece la CIA de tipo seno venoso (5-10%), que puede localizarse cercana al orificio de la desembocadura 
de la vena cava superior en la AD (tipo seno venoso superior) o vena cava inferior (tipo seno venoso inferior). La 
primera es significativamente más frecuente que la segunda y ambas están asociadas a DVAP derecho. La CIA 
de tipo seno coronario o seno coronario destechado es muy infrecuente (<1%). El DVAP puede ser parcial o total 
y aparecer de manera aislada o asociado a una CIA (más frecuentemente de tipo seno venoso). 

La magnitud y la dirección del flujo a través de CIA dependen del tamaño del defecto, las presiones de ambas 
aurículas y la capacidad de distensibilidad de ambos ventrículos. Habitualmente, son los defectos mayores de 
10 mm y con un Qp:Qs mayor de 1.5:1 los que condicionan una sobrecarga de volumen sobre el VD e hiperflujo 
pulmonar. A medida que las resistencias vasculares pulmonares aumentan, desciende el Qp:Qs y el cortocircuito 
se vuelve derecha-izquierda con la consecuente cianosis y posible evolución hacia el síndrome de Eisenmenger.

Ciertas condiciones que provocan una reducción de la distensibilidad del VI (p. ej., hipertrofia, cardiopatía 
isquémica, valvulopatías izquierdas) pueden incrementar el cortocircuito izquierda-derecha. Aquellas condiciones 
que favorezcan una menor distensibilidad del VD (p. ej., HAP, valvulopatías o miocardiopatías derechas) pueden 
reducir el cortocircuito izquierda-derecha o contribuir a su inversión (derecha-izquierda). El DVAP comparte 
con la CIA la sobrecarga de volumen del VD e hiperflujo pulmonar, aunque en la forma de presentación aislada 
(sin CIA) no es probable el cortocircuito derecha-izquierda en la evolución. 
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Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
Los pacientes adultos con CIA suelen mantenerse asintomáticos hasta pasada la 4.a década de vida, momento en 
el que pueden presentar una disminución de la capacidad funcional. Los adolescentes y adultos jóvenes no suelen 
tener síntomas objetivos, pero frente a una prueba de ejercicio usualmente demuestran una capacidad de ejercicio 
inferior a lo normal (166). Con el paso de los años se vuelven más prevalentes los factores que condicionan el 
cortocircuito izquierda-derecha por menor distensibilidad del VI (entre ellos la propia disfunción diastólica de 
la edad). Esto favorece el agravamiento de los síntomas y la expresión de insuficiencia cardíaca. 

La FA y el AA son causas frecuentes de morbilidad y pueden verse en aproximadamente el 20% de los adultos 
mayores de 40 años tratados quirúrgicamente (167). El cierre del defecto luego de los 40 años parece no afectar 
la frecuencia de arritmias durante el seguimiento (167,168).

El desarrollo de HAP en el contexto de esta enfermedad es poco frecuente, aunque determinante en el pro-
nóstico y tratamiento (169). Otra complicación asociada al cortocircuito es la embolia paradojal. 

Exámenes diagnósticos
La ausencia de signos clínicos no excluye la presencia de una CIA hemodinámicamente significativa. Sin embargo, 
puede observarse desdoblamiento fijo del segundo ruido cardíaco (expresión de hiperflujo pulmonar), soplo sistólico 
en foco pulmonar y signos de agradamiento del VD. La presencia de 2.o ruido cardíaco aumentado con pérdida del 
desdoblamiento y del soplo característico expresa, al igual que la cianosis, hipertensión pulmonar significativa. 

El ECG puede mostrar típicamente un bloqueo incompleto de rama derecha, signos de agrandamiento de 
cavidades derechas y arritmias supraventriculares. En la radiografía de tórax pueden aparecer signos de dilata-
ción de cavidades derechas e HAP

El ETT es el método complementario primario para realizar el diagnóstico y evaluar la repercusión del defecto. 
En el adulto sin diagnóstico previo de CIA o DAVP es frecuente que la dilatación del VD sea el primer hallazgo. 
En muchos casos no permite diagnosticar CIA de tipo seno venoso o DAVP, por lo que, frente a su sospecha, se 
debe profundizar el estudio. 

El ETE debe ser realizado en pacientes con CIA de tipo ostium secundum para evaluar la factibilidad de cierre 
por cateterismo. También puede ser utilizado para descartar CIA de tipo seno venoso o diagnosticar DAVP dere-
cho asociado al defecto, aunque la RM y TAC cardíacas resultan superiores (Figura 5). La RM, además, permite 
cuantificar el cortocircuito mediante la estimación del Qp:Qs. 

El cateterismo cardíaco debe realizarse en caso de signos directos o indirectos de HAP en el ecocardiograma. 
También puede ser útil la prueba de oclusión del defecto con balón, en pacientes que presentan signos de aumento 
de las presiones de llenado en cavidades izquierdas. 

Las recomendaciones se resumen en la Tabla 19. 

Fig. 5. TAC cardíaca con reconstrucción 3D  RM cardíaca con reconstrucción 3D. Gentileza del Dr. Miguel Cerdá - Gentileza 
del Dr. Luis Verón. Paciente de 27 años con DVAPP de la língula y lóbulo superior izquierdo a la vena innominada a través 
de un colector vertical. 1: colector que drena língula y lóbulo superior izquierdo. 2: Vena innominada. 3: Vena cava superior
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Tratamientos médicos-quirúrgicos-procedimientos en la vida adulta
El cierre del defecto se encuentra indicado en pacientes con consecuencias clínicas o hemodinámicas (Tabla 20) 
(170). Tanto el cierre quirúrgico como el percutáneo son procedimientos de bajo riesgo, alta tasa de éxito y buenos 
resultados a largo plazo. La mortalidad informada es <1% (171-174). 

Si bien los resultados son mejores cuando el cierre se realiza a edades tempranas (< 25 años), los pacientes 
con cortocircuito significativo se benefician con el cierre a cualquier edad en términos de capacidad de ejercicio, 
mejoría de disnea, progresión a insuficiencia cardíaca, tamaño y función del VD (167, 168,170-172). 

El tratamiento percutáneo es factible en la mayoría de los pacientes con CIA ostium secundum. Las carac-
terísticas que imposibilitan el cierre por cateterismo son: defecto ≥38 mm o más, distancia de los bordes a dife-
rentes estructuras cardíacas como venas cavas y válvulas AV menor de 5 mm (no así hacia la aorta) y presencia 
de orificios multifenestrados sin posibilidad técnica de tratamiento percutáneo. 

Una complicación frecuente luego del tratamiento percutáneo es la presencia de arritmia supraventricular, 
que suele ser cercana al cierre y transitoria. Algunas complicaciones más graves, como los eventos tromboem-
bólicos, migración del dispositivo, erosión (pared auricular, valva anterior mitral o aorta) o derrame pericárdico/
taponamiento cardíaco son muy infrecuentes (<1%) (175). 

A pesar de que la eficacia, seguridad y los beneficios hemodinámicos son similares con ambas estrategias de 
cierre en CIA ostium secundum, el implante de dispostivos oclusores por cateterismo ha sido aceptado globalmente 
como el tratamiento de elección, puesto que ha mostrado reducir el tiempo de estadía hospitalaria, ser menos 
invasivo y presentar menor morbilidad, en comparación con la cirugía (173,176). La tasa de reintervención es 
ligeramente mayor en los tratados de forma percutánea. Si el tratamiento es quirúrgico, siempre que sea posible, 
es preferible el abordaje mínimamente invasivo.

En el caso de otros tipos de CIA y DVAP, las indicaciones de corrección son las mismas que en la CIA ostium 
secundum con cortocircuito significativo, y el procedimiento debería llevarse a cabo por un equipo de cirugía 
cardiovascular con experiencia en ACC. 

La decisión del cierre resulta más compleja en pacientes que presentan signos de incremento de las presiones de 
llenado de VI/AI y aquellos con HAP. En el primer caso se sugiere realizar una prueba de oclusión con balón antes 
de decidir el tipo de tratamiento (cierre total, con dispositivos fenestrados o no cerrar), teniendo en cuenta que, 
en algunos pacientes, puede empeorar el cuadro clínico luego del cierre (insuficiencia cardíaca izquierda) (177). 

En pacientes con HAP, si bien existen diferentes criterios e índices de cuantificación de las resistencias pul-
monares, de forma práctica se puede considerar que si son <5 uW/m2, el cierre del defecto es seguro y se asocia a 
mejores resultados (168). Los pacientes con una resistencia vascular pulmonar ≥5 uW/m2 tienen pocas posibilidades 
de mejoría e incluso pueden empeorar con el cierre de la CIA (169,178). Una estrategia posible es tratar la HAP con 
vasodilatadores pulmonares, revaluar con nuevo cateterismo derecho en el seguimiento y reconsiderar la opción del 
cierre utilizando dispositivos fenestrados si las resistencias caen por debajo de 5 uW/m2 y el Qp:Qs es > 1.5:1 (179).

 

 – Se recomienda realizar RM o TAC cardíaca frente a la sospecha de DAVP aislado o asociado a 

la CIA, principalmente en pacientes con dilatación del VD por ETT sin etiología comprobada

 – Se recomienda realizar un ETE en pacientes con CIA ostium secundum antes de decidir estrate-

gia de tratamiento, con el fin de valorar la factibilidad de cierre percutáneo

 – Se sugiere realizar oximetría de pulso en condiciones basales y con ejercicio en pacientes con 

hipertensión pulmonar y CIA, con el objetivo de evaluar desaturación significativa (< 90%)

 – Se deben medir las resistencias vasculares pulmonares y Qp:Qs a través de cateterismo derecho 

en pacientes con signos ecocardiográficos directos (presión sistólica pulmonar > a 40 mm Hg) o 

indirectos de HAP

 – En pacientes con CIA y signos de aumento de las presiones de VI y AI por cardiopatía izquierda, 

se recomienda la realización de prueba de oclusión con balón antes de la decisión de cierre

 I C

 I C

 I C

 I C

 I C

Procedimiento Clase de Nivel de 
 recomendación evidencia

Tabla 19. Recomendaciones diagnósticas
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Seguimiento 
El seguimiento de los pacientes en los que se realizó el cierre del defecto debe incluir evaluación clínica y sinto-
mática, ecocardiográfica para estimar la presión pulmonar de manera no invasiva, tamaño y función del VD y 
el rastreo de arritmias con ECG y eventual Holter de considerarlo necesario, principalmente en pacientes con 
cierre del defecto en mayores de 40 años por el riesgo de arritmias. Clase de Recomendación I, Nivel de 
Evidencia C.

El tiempo de seguimiento se ajustará a cada paciente dependiendo de lesiones residuales, presencia de HAP 
y riesgo arrítmico. 

Los pacientes con complicaciones asociadas a la enfermedad o al tratamiento deberían ser seguidos, siempre que 
sea posible, en centros con experiencia en manejo de ACC. Clase de Recomendación I, Nivel de Evidencia C. 

Indicaciones de cierre en CIA y DVAPP

 – Se recomienda el cierre de la CIA en paciente con signos de sobrecarga del VD justificados por 

el cortocircuito, con o sin síntomas acompañantes, siempre que no exista HTP significativa* ni 

cardiopatía izquierda asociada

 – Se recomienda la corrección del DAVPP en paciente con signos de sobrecarga del VD justificados 

por el cortocircuito, con o sin síntomas acompañantes, siempre que no exista HAP significativa*

 – En pacientes con accidente cerebrovascular criptogénico y CIA debería considerarse el cierre del 

defecto luego de haber descartado otras potenciales causas del evento neurológico

Estrategia de cierre

 – Se sugiere el cierre por cateterismo como primera opción en pacientes con CIA de tipo ostium 

secundum y por cirugía en pacientes en los que no resulte factible el tratamiento percutáneo, 

tengan otros tipos de CIA (ostium primun, seno venoso y seno coronario) y/o DAVP

 – Se recomienda utilizar ETE como guía durante el procedimiento de cierre percutáneo

 – Se recomienda la antiagregación plaquetaria por 6 meses posteriores al cierre percutáneo del 

defecto (aspirina 75-100 mg)

 – Se sugiere realizar cirugía de DAVP en centros con experiencia en tratamiento quirúrgico de 

ACC

CIA e hipertensión pulmonar

 – Se sugiere realizar el tratamiento en centros con experiencia en manejo de ACC e hipertensión 

pulmonar

 – Considerar el cierre si las resistencias vasculares pulmonares se encuentran entre 3-5 uW/m2 y 

el cortocircuito izquierda-derecha es significativo (Qp:Qp > 1.5:1)

 – Considerar el cierre con dispositivos fenestrados en pacientes con resistencias vasculares pul-

monares < 5 uW/m2 luego de tratamiento vasodilatador pulmonar y presencia de cortocircuito 

izquierda-  derecha significativo

 – El cierre se encuentra contraindicado en pacientes que presentan síndrome de Eisenmenger, 

desaturación significativa en el ejercicio o persistencia de HAP > 5 uW/m2 luego de tratamiento 

vasodilatador pulmonar

 I B

 I B

 IIa C

 

 I C

 I C

 I C

 I C

 

 I C

 IIa C

 IIb C

 III C

Recomendaciones para el manejo durante el embarazo Clase Nivel 

Tabla 20. Condiciones cardíacas asociadas a mala evolución por EI

*Estimada por ecocardiografía (presión sistólica pulmonar > 40 mm Hg) o cateterismo (Rp > 3 uW/m2).
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2 - Comunicación interventricular
Historia natural y modificada
Es una de las lesiones congénitas más frecuentes en la edad pediátrica. El tamaño y localización de las CIV cons-
tituye un espectro amplio (27). Cuando es significativa, siempre se opera en la infancia, por lo cual la mayoría 
de estas reparaciones llegan a la vida adulta sin complicaciones. Algunas son pequeñas y otras se cierran espon-
táneamente (180). Es poco frecuente encontrar pacientes candidatos al cierre de CIV durante la edad adulta. 
Acompañan a CC complejas como TF, TGA y otras. Según la ubicación en el tabique interventricular pueden ser:
– Perimembranosa, subaórtica o conoventricular: es el 80% de las CIV, se localiza en el septo membranoso con 

extensión a la entrada, zona trabecular o salida, próxima a la válvula aórtica y triscúpide. Puede acompañarse 
de aneurisma del septo membranoso con cierre parcial o total.

– Muscular o trabecular: es el 15 o 20%, rodeado de músculo con diferentes ubicaciones (septo medial, apical, 
múltiples) y con frecuencia pueden cerrar espontáneamente.

– Supracristal, subarterial, subpulmonar, infundibular, conal o doblemente relacionado: es el 5%, con mala 
alineación septal o sin ella, puede estar acompañado de insuficiencia aórtica progresiva debido a prolapso de 
la valva coronariana derecha y aneurisma del seno de Valsalva.

– De entrada o tipo canal aurículo-ventricular: se asocia a mala alineación septal y straddling de la válvula AV, 
frecuente con síndrome de Down.
En la infancia ocurre cortocircuito de izquierda a derecha cuya magnitud está definida por el tamaño de la 

CIV que, cuando es grande (no restrictiva), produce hiperflujo pulmonar e HAP. La cirugía correctora es obliga-
toria en edad temprana. La elevación de la Rp limita el volumen del shunt y de igual manera cualquier OTSVD. 

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
La presentación clínica en la vida adulta comprende (181,182):
– CIV operada en la infancia sin shunt residual ni HAP.
– CIV operada en la infancia con shunt residual determinado por el tamaño de la CIV residual, con grados de 

sobrecarga de VI y desarrollo de HAP.
– CIV pequeña (restrictiva Qp:Qs <1,5:1) con shunt mínimo sin sobrecarga de volumen de VI y sin HP, sin 

cirugía previa.
– CIV no operada con variados grados de shunt y de HAP (Qp:Qs >1,5:1 y <2,1:1), poco frecuente.
– CIV no operada con shunt de derecha a izquierda (síndrome de Eisenmenger). -CIV grande, no restrictiva 

con shunt de izquierda a derecha en la primera infancia, luego desarrollo de enfermedad vascular pulmonar 
e inversión del shunt con cianosis.
Con el avance de la edad pueden surgir complicaciones como: desarrollo de un VD de doble cámara por efecto 

del jet de alta velocidad de una CIV perimembranosa sobre el endotelio ventricular, prolapso de la valva corona-
riana derecha de la VAo en la CIV supracristal con progresiva IAo y aneurisma del seno de Valsalva, arritmias 
poco frecuentes, BAV posquirúrgico infrecuente, disfunción tardía de VI e IC raro y EI. 

Exámenes diagnósticos
El examen clínico, el ECG y el ecocardiograma Doppler son suficientes en la mayoría de los pacientes, pero en 
ciertos casos se requieren RMC y CCD.

Tratamientos médicos-quirúrgicos-procedimiento en la vida adulta
El cierre quirúrgico puede efectuarse con una mortalidad muy baja y excelente resultado en el largo plazo. El 
cierre percutáneo probado con buen resultado en niños se puede aplicar en pacientes adultos para el cierre de 
CIV residual, en casos de ubicación septal medio-ventricular y en dificultades por mal acceso para el cierre qui-
rúrgico. También se ha utilizado con éxito en cierre de CIV perimembranoso (183). La indicación del cierre de 
CIV ha sido recomendado en guías recientes (Tabla 21) (27).

Seguimiento 
Se debe evaluar la presencia de IAo, IT, disfunción de VI, incremento de la HAP, el grado de shunt residual, el 
desarrollo de VD de doble cámara y el bloqueo AV como secuela posquirúrgica (184). El seguimiento puedes ser 
anual en complicaciones significativas y, en aquellas sin ninguna secuela, puede extenderse a un control cada 
5 años. En CIV operadas sin secuelas o CIV pequeñas sin HTP no hay restricciones para los deportes y solo se 
limita a deportes de baja intensidad cuando hubiere HAP residual. Se contraindica el embarazo en caso de HAP 
precapilar. Se indica profilaxis de EI en pacientes de alto riesgo. 
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3 - Canal atrioventricular

Historia natural y modificada
El canal atrioventricular (AV) representa el 4-5% de las CC y está presente en 2 de cada 10.000 nacidos vivos. 
Incluye un amplio espectro de variantes anatómicas que tienen en particular la presencia de un anillo AV común 
y características fenotípicas como la existencia de una válvula AV izquierda trivalva, la elongación del tracto de 
salida del ventrículo izquierdo (TSVI) con una desproporción entre la entrada y salida ventricular izquierda, y 
la rotación en diferente grado de los músculos papilares. El nódulo AV se posiciona posterior e inferior al seno 
coronario, y el haz de His y la rama izquierda se desplazan posteriormente, lo que determina la prolongación de 
la conducción AV y la desviación izquierda del eje eléctrico del QRS.

Entre las asociaciones que se pueden observar se encuentran la TF, la CoAo, el DAP y las heterotaxias. Las 
formas completas se presentan en su mayoría en pacientes con trisomía 21. 

Existen múltiples clasificaciones, según el nivel del cortocircuito: 1) canal AV parcial: se caracteriza por la 
presencia de una comunicación interauricular ostium primum, el plano valvular se encuentra apoyado sobre el 
septo interventricular generando 2 orificios, y la existencia de un cleft mitral; 2) canal AV completo: se caracte-
riza por presentar la CIA sumada a una CIV posterior, con una válvula AV común caracterizada por una valva 
puente anterior y una posterior que cabalgan en diferente grado el defecto interventricular y, típicamente, valvas 
murales, 2 derechas y 1 izquierda; 3) canal AV transicional, donde la CIV se encuentra parcialmente restringida 
por cuerdas del aparato subvalvular; 4) canal AV intermedio, similar al completo pero con fusión de las valvas 
de la válvula AV generando 2 orificios. También se clasifica dependiendo de la inserción de la valva puente an-
terior (clasificación de Rastelli) y según el grado de disbalance que se puede presentar en los diferentes niveles 
anatómicos (auricular, valvular y subvalvular, ventricular y/o arterial).

Los cortocircuitos a nivel auricular y/o ventricular, inicialmente de izquierda a derecha, condicionan el gra-
do de hiperflujo pulmonar y, junto a la magnitud de insuficiencia de la válvula AV, la sobrecarga volumétrica. 
El momento de diagnóstico y aparición de los síntomas dependerá del grado de sobrecarga hemodinámica que 
generen los diferentes cortocircuitos, del grado de la insuficiencia valvular, de la presencia de HAP, disfunción 
ventricular y/u obstrucción al TSVI.

Es probable que los casos de canal AV completo sean operados tempranamente en la vida del paciente (pri-
meros 6 meses de vida), ya que a su libre evolución desarrollan enfermedad vascular pulmonar irreversible y 
derivan en una fisiología de Eisenmenger (con cortocircuito de derecha a izquierda). En el caso del canal parcial, 
en su mayoría son resueltos quirúrgicamente en la niñez (3-5 años). Los canales transicionales e intermedios se 
comportan de diferente manera dependiendo de la magnitud de sus cortocircuitos. 

Es más frecuente encontrar en la vida adulta defectos no reparados de tipo canal parcial o transicional, que 
transcurrieron asintomáticos en la infancia y la adolescencia. Las manifestaciones incluyen intolerancia al ejer-
cicio, disnea, arritmias y, en casos avanzados, cianosis. 

La reparación quirúrgica incluye la septación con parche de los defectos y, en la mayoría de los casos, la plás-
tica de la válvula AV (con cierre del cleft).

 – CIV en adultos con sobrecarga de VI, Qp:Qs >1,5:1, presión sistólica de AP del 50% de Ao y 

RVP < 1/3 de la sistémica deberían ser cerradas

 – El cierre quirúrgico de CIV supracristal o perimembranosa es razonable si hay IAo progresiva 

por la CIV

 – El cierre quirúrgico de la CIV es razonable en caso de historia de EI por la CIV

 – El cierre de la CIV puede ser considerado cuando el Qp:Qs es mayor de 1,5:1,  la presión sistó-

lica de AP es más del 50% de Ao y la Rp es mayor de un tercio de la sistémica. Decisión indivi-

dualizada en centros especializados

 – El cierre de CIV no debe efectuarse en adultos con severa HAP, con presión sistólica de VD 

superior a lo dos tercios de la sistémica, Rp mayor de los dos tercios de la sistémica y shunt de 

derecha a izquierda

 I B (NR)

 IIa C (DL)

 IIb C (DL)

 Ib C (DL)

 III C (DL)

Procedimiento Clase de Nivel de 
 recomendación evidencia

Tabla 21. Recomendaciones terapéuticas
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Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
La válvula AV izquierda no tiene las características de una válvula mitral normal y la patología valvular, prin-
cipalmente la insuficiencia, es una de las principales causas de reintervención a largo plazo (185,186). No es 
infrecuente encontrar, además, patología subvalvular asociada (paracaídas, doble orificio). Asimismo, las ca-
racterísticas del TSVI favorecen su obstrucción, que es evidente al momento del diagnóstico o en la evolución 
alejada. La posición del nódulo AV favorece la aparición de taquiarritmias o bradiarritmias y el bloqueo AV (más 
aún en heterotaxias), incluso varios años después del diagnóstico o reparación quirúrgica o de ambos (187). Es 
importante tener en cuenta el riesgo de embolia paradojal asociado al marcapaseo endocárdico en presencia de 
cortocircuitos residuales (187).

Los pacientes con síndrome de Down tienen mayor riesgo de desarrollo de HTP, por lo que –ante la presencia 
de lesiones residuales– la conducta terapéutica debería ser más precoz. (188).

Exámenes diagnósticos
La ecocardiografía es el estudio de referencia (gold standard) para la valoración de esta patología. En los pacien-
tes adultos, las vistas transtorácicas apicales y paraesternales permiten una valoración acertada de la patología 
(189). Es frecuente la necesidad de utilizar la ETE, ya que la ventana transtorácica en los adultos resulta difi-
cultosa y permite una adecuada valoración de los cortocircuitos, las características de la válvula AV, su aparato 
subvalvular y del TSVI. La ecocardiografía tridimensional es también útil en la caracterización de la patología 
valvular y subvalvular AV y aórtica. 

En los pacientes adultos operados en la vida pediátrica, la valoración debe incluir: 1) la detección de corto-
circuitos residuales, la dirección del flujo y su repercusión hemodinámica (dilatación de cavidades, Qp:Qs); 2) 
la presencia y magnitud de regurgitación y/o estenosis valvular residual o evolutiva de las válvulas AV; 3) la 
presencia y grado de estenosis y/o insuficiencia del TSVI; 4) la existencia de HAP; 5) la aparición de disfunción 
ventricular; 5) la evolución de las malformaciones cardíacas asociadas; 6) la presencia de arritmias. 

En el caso del diagnóstico en la vida adulta, la valoración clínica, electrocardiográfica y ecocardiográfica es 
similar. Se deben evaluar el(los) cortocircuito(s) (parcial/transicional) y su repercusión hemodinámica, así como 
las características y competencia de la válvula AV (componente derecho e izquierdo, cleft) y patología obstruc-
tiva izquierda. Es fundamental la estimación de la presión pulmonar, ya que condiciona fuertemente la opción 
terapéutica.

El cateterismo cardíaco diagnóstico está indicado en pacientes en quienes se sospecha HAP (presión arterial 
pulmonar sistólica estimada > 40 mm Hg o signos indirectos en caso de no poder calcularla) (Clase de Reco-
mendación IIa) (27,190).

Tratamientos médicos, quirúrgicos y procedimientos en la vida adulta
Con relación a las conductas terapéuticas, las indicaciones quirúrgicas de las lesiones residuales son similares a 
las indicaciones de reparación de las lesiones primarias. Las guías internacionales (26,27) recomiendan, según 
el nivel de evidencia:
– La intervención quirúrgica está indicada en presencia de insuficiencia moderada a severa de la válvula AV 

izquierda en pacientes sintomáticos, y en insuficiencia severa en pacientes asintomáticos cuando el diámetro 
de fin de sístole del ventrículo izquierdo es ≥45 mm y/o la fracción de eyección es ≤ 60%. Podría considerarse 
también en pacientes asintomáticos con función ventricular izquierda conservada, cuando la probabilidad de 
éxito de la cirugía reparadora es alta, con bajo riesgo quirúrgico y en presencia de HAP (presión pulmonar 
sistólica >50 mm Hg) o fibrilación auricular. 
Siempre prima la intención de reparación de la válvula sobre el reemplazo. Esto dependerá del sustrato 

anatómico, ya que no es una válvula mitral de características normales. En caso de requerir reemplazo valvular, 
la elección entre válvula biológica y mecánica será ajustada a las necesidades de cada paciente; sin embargo, la 
ventaja de la válvula mecánica es la ausencia de intromisión en la región subaórtica que puede estar potencial-
mente afectada o afectarse evolutivamente (26). 
– La cirugía reparadora está indicada en los defectos primarios o residuales posquirúrgicos, con cortocircuito 

de izquierda a derecha significativos (Qp:Qs ≥1.5:1), presión pulmonar sistólica <50% de la sistémica y/o Rp 
<1/3 de la sistémica. En presencia de cortocircuitos de izquierda a derecha significativos, pero con presión 
pulmonar sistólica >50% de la sistémica y/o Rp >1/3 de la sistémica la cirugía podría ser considerada. Sin 
embargo, se contraindica la reparación en el caso de presentar presión pulmonar sistólica y/o Rp >2/3 de la 
sistémica o en presencia de un cortocircuito de derecha a izquierda. 

– En el caso de obstrucción al TSVI no complicado es razonable la intervención quirúrgica con un gradiente 
transvalvular ≥50 mm Hg o <50 mm Hg en presencia de insuficiencia cardíaca o asociación con insuficiencia 
de la válvula AV izquierda o aórtica moderada a severa.
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Seguimiento
El seguimiento es de por vida y se realizará cada 2-3 años en los casos que no presenten lesiones residuales signi-
ficativas o antes, si las presentaran o se detectara evolutividad (27). En pacientes con sospecha de HAP se puede 
agregar la oximetría de pulso en reposo y ejercicio y/o la evaluación cardiopulmonar en su seguimiento (190). Los 
pacientes con lesiones residuales consideradas de alto riego deberán cumplir prevención de endocarditis (27). 

Es de suma importancia considerar las medidas higiénico-dietéticas con el objetivo de inculcar hábitos salu-
dables como la dieta hiposódica y la actividad física. Esta última no debería restringirse en pacientes reparados, 
sin lesiones residuales significativas, con buena evolución alejada posquirúrgica. En el caso de pacientes con 
lesiones primarias o residuales significativas, la valoración individual determinará la necesidad de restricciones 
a la actividad física.

Consideraciones especiales
Dentro de las consideraciones especiales se incluye el embarazo. Este suele ser bien tolerado en pacientes sin 
lesiones residuales significativas, incluso con insuficiencia de la válvula AV izquierda. Sin embargo, esta última 
podría empeorar durante su desarrollo, por lo que requiere un monitoreo periódico. El riesgo de insuficiencia 
cardíaca, arritmias sostenidas o muerte súbita aumenta en presencia de insuficiencias valvulares moderadas 
a severas asociadas a antecedentes de eventos cardíacos previos, disfunción sistólica de ventrículo izquierdo e 
hipertensión pulmonar (191,192). En el caso de hipertensión pulmonar severa, el embarazo está desaconsejado 
(Clase de Recomendación III). En los pacientes con lesiones nativas no reparadas el riesgo de embolia para-
dójica aumenta (190) 

4 - Ductus arterioso persistente
Historia natural y modificada
El DAP es un remanente de la parte distal izquierda del sexto arco aórtico, que conecta la aorta descendente 
proximal a la arteria pulmonar principal cerca del origen de la arteria pulmonar izquierda. Es fundamental en 
la vida fetal, dirigiendo el flujo sanguíneo desde la arteria pulmonar a la aorta. Normalmente, la contracción 

 – La intervención quirúrgica está indicada en presencia de insuficiencia moderada a severa de la 

válvula AV izquierda en pacientes sintomáticos, y en insuficiencia severa en pacientes asintomá-

ticos cuando el diámetro de fin de sístole del ventrículo izquierdo es ≤ 45 mm y/o la fracción de 

eyección es ≥ 60%

 – La cirugía reparadora está indicada en los defectos primarios o residuales posquirúrgicos, con 

cortocircuito de izquierda a derecha significativos (Qp:Qs ≥1.5:1), presión pulmonar sistólica < 

50% de la sistémica y/o resistencias vasculares pulmonares < 1/3 de la sistémica

 – Podría considerarse la cirugía en pacientes asintomáticos con insuficiencia severa de la válvula 

AV del lado izquierdo y función ventricular izquierda conservada, cuando la probabilidad de 

éxito de la cirugía reparadora sea alta, con bajo riesgo quirúrgico y en presencia de HAP (pre-

sión pulmonar sistólica > 50 mm Hg) o fibrilación auricular

 – En el caso de obstrucción al TSVI no complicado es razonable la intervención quirúrgica con 

un gradiente transvalvular ≥ 50 mm Hg o < 50 mm Hg en presencia de insuficiencia cardíaca o 

asociación con insuficiencia de la válvula AV izquierda o aórtica moderada a severa

 – En presencia de cortocircuitos de izquierda a derecha significativos, pero con presión pulmonar 

sistólica > 50% de la sistémica y/o Rp > 1/3 de la sistémica, la cirugía podría ser considerada

 – Se contraindica la reparación en el caso de presentar presión pulmonar sistólica y/o Rp > 2/3 de 

la sistémica o en presencia de un cortocircuito de derecha a izquierda

 I C

 I C

 IIa C

 IIa C

 IIb C

 III C

Procedimiento Clase Nivel

Tabla 22. Recomendaciones terapéuticas
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del musculo liso vascular oblitera el DAP dentro de las 24-48 horas de vida en aproximadamente el 90% de los 
casos y, si permanece permeable luego de las primeras semanas, representa una malformación congénita (193). 

1) Prevalencia. La prevalencia estimada se sitúa entre 1 en 2000 y 1 de cada 5000 nacidos vivos (194). 
Sin embargo, esta es mayor si se considera al DAP silente que puede llegar a ser tanto como 1 en 500 (195). La 
prevalencia también aumenta en los recién nacidos (RN) con bajo peso; se observa en casi la mitad de los que 
tiene un peso menor de 1750 g, y hasta en el 80% de los que tienen un peso inferior a 1200 g. El DAP representa 
aproximadamente el 5-11% de las CC (196).

2) Asociaciones con otras cardiopatías y principales causas. Las asociaciones más frecuentes son la 
CIV, la CIA y la CoAo; sin embargo, en el adulto puede presentarse de forma aislada, incluso se encuentra dentro 
de las 5 CC más frecuentes en el anciano (197). Es más frecuente en mujeres con una relación 2:1. 

Las principales causas son la edad pretérmina y, en pacientes de término, las causas genéticas y los factores 
ambientales (p. ej., rubéola congénita) (198).

3) Fisiopatología inicial y evolutiva. El examen físico permite clasificar clínicamente al paciente depen-
diendo del tamaño del DAP (196). El tamaño y la forma del DAP impacta en la fisiopatología, la evolución y el 
tratamiento (Tabla 23). 

DAP pequeño detectado por ecocardiografía. No audible

Soplo sistólico de eyección o continuo audibles, a veces irradiando hacia la espalda. Sin impacto hemodinámico. 

Cavidades izquierdas de tamaño normal y sin HAP

Soplo continuo y pulso periférico dinámico o saltón, en el borde esternal superior izquierdo y puede irradiar a 

dorso

Hay agrandamiento de la AI y el VI y cierto grado de HAP (generalmente reversible)

En adultos se presenta como síndrome de Eisenmenger

Desaparece el soplo de la niñez

Puede presentar soplo diastólico por IP

Cianosis diferencial (cianosis en miembros inferiores)

Dedos en palillo de tambor

Procedimiento Descripción

Tabla 23. Clasificación clínica (193)

  Silente

  Pequeño

  Moderado

  Grande

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
La esperanza de vida es normal si el DAP es silente o si llegó al cierre en la primera infancia, ya sea por cirugía o 
por cateterismo. Se debe hacer un seguimiento en estos pacientes durante toda su vida, especialmente en aquellos 
en que, posteriormente al cierre, evolucionan con signos de HAP (199). 

Todos los pacientes con DAP tienen riesgo de endarteritis (que puede aumentar con la edad avanzada); este 
riesgo es menor en pacientes con DAP silente. A menudo se indica el cierre profiláctico endovascular, aun en 
cortocircuitos pequeños, lo que elimina el riesgo de presentar esta complicación. 

La formación de aneurismas del conducto es una complicación importante pero poco frecuente. Se aprecia 
sobre todo en pacientes con HAP.

La presentación tardía de un DAP de tamaño moderado en la etapa adulta se caracteriza por soplo continuo 
y pulsos dinámicos; los síntomas habituales son disnea y/o palpitaciones (fibrilación auricular, secundaria a di-
latación auricular izquierda). La insuficiencia cardíaca es una presentación tardía de la enfermedad.

Es rara la presentación de un DAP severo en un adulto, ya que la mayoría requirieron reparación en la in-
fancia, con, habitualmente un síndrome de Eisenmenger.

Evaluación diagnóstica
– En el ECG se encuentran ondas p anchas y negativas en V1 y ondas R altas en precordiales izquierdas y las 

S profundas en precordiales derechas que sugieren sobrecarga de AI y VI, respectivamente. En cambio, el 
predominio de las fuerzas en las precordiales derechas y la desviación del eje del QRS a la derecha sugieren 
hipertrofia ventricular derecha y, consecuentemente, HAP.
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– En la radiografía de tórax de frente podemos evidenciar la dilatación de las arterias pulmonares y el 
aumento de la trama vascular, que sugieren un cortocircuito de izquierda a derecha. En la imagen lateral 
podemos ver los ductus calcificados. 

 – ETT
 –  Se puede evaluar el tamaño y diámetros del DAP, dependiendo de la ventana. 
 – Se puede estimar el volumen del VI y AI, y de esta manera si el DAP es hemodinámicamente significativo.
 – Utilizando el Doppler color se puede evaluar la dirección del cortocircuito (izquierda a derecha o viceversa).
 – A través del Doppler continuo se puede evaluar el gradiente a través del DAP y, si es mayor de 64 mm Hg 

(vel 4 m/s), sugiere la ausencia de HAP. Inversamente, si es menor, puede existir compromiso vascular pul-
monar y se requiere la evaluación de la reversibilidad de la Rp. Las altas velocidades en el DAP (de izquierda 
a derecha) sugiere baja presión en la AP.

 – El Doppler continuo es útil para evaluar la presión del VD y la presión sistólica pulmonar si existe IT. 
 – Se puede evaluar la presencia de otras cardiopatías asociadas (p. ej.., CoAo).
 – La RMC y la TAC están indicadas cuando se requiere una mayor descripción anatómica y anormalidades 

del arco aórtico (200). La TAC puede evaluar la calcificación del ductus. La RMC está indicada si se requiere 
la cuantificación de los volúmenes del VI y se necesita medir el Qp:Qs (201).

 – Se debe indicar el cateterismo cardíaco cuando existe sospecha de HAP a través de datos directos o indi-
rectos que sugieran elevación de la presión arterial pulmonar (p. ej., presión arterial pulmonar sistólica 
calculada > 40 mm Hg). Deben evaluarse las presiones y la resistencia vascular pulmonar y además medir 
la saturación de ambas arterias pulmonares. Existe, por otra parte, una clasificación angiográfica del DAP 
y se realiza usando la proyección lateral (Tabla 24) (202). 

 – La prueba de esfuerzo puede realizarse en pacientes con HAP para excluir la desaturación de las extre-
midades inferiores (27).

Ampolla aórtica bien definida y constricción cerca del extremo de la AP

Grande y corto con estructura similar a una ventana aortopulmonar

Conducto tubular sin constricción

Con múltiples constricciones

Elongado con constricción alejada del borde de la tráquea

Tipo Anatomía Descripción

Tabla 24. Clasificación angiográfica del DAP  (202)

A

B

C

D

E

Cónico

Tipo ventana

Tubular

Complejo

Alargado

Tratamiento quirúrgico y endovascular en la vida adulta. Seguimiento
Se indica el cierre habitualmente para disminuir el cortocircuito y el impacto hemodinámico sobre las cavidades 
izquierdas, para eliminar el riesgo de endarteritis y para reducir el riesgo de HAP. Está contraindicado el cierre de 
un DAP en pacientes con fisiología de Eisenmenger o en aquellos que presentan cianosis en miembros inferiores 
durante el ejercicio (Tabla 25) (26, 27).

 – Paciente con DAP hemodinámicamente significativo y sin HAP (signos indirectos o hemodiná-

micos RVP <3 uW)

 – Se recomienda el cierre con dispositivo endovascular y es seguro cuando sea técnicamente 

factible

 – Paciente con DAP y QP:QS >1,5 con HAP y RVP 3-5 uW

 – Paciente con HAP y RVP >5 uW podría someterse a cierre del DAP si tiene un Qp:Qs >1,5. Esta 

decisión debe ser tomada por un centro especializado

 – Se debe evitar el cierre del DAP de pacientes con fisiología de Eisenmenger o que sufran desa-

turación en las extremidades inferiores durante el ejercicio

 I C (203,204)

 I C (205)

 IIa C (206)

 IIb C

 III C (27)

Recomendación Clase Nivel de 
  evidencia

Tabla 25. Recomendaciones de intervención en DAP (26, 27)
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El tratamiento del DAP puede ser quirúrgico o endovascular, el cierre endovascular con dispositivo es el 
método de elección en la mayoría de los pacientes. En aquellos pacientes con calcificación del DAP, la cirugía es 
complicada de realizar, por lo que se prefiere el cierre transcatéter. La cirugía se reserva para pacientes con DAP 
muy grandes para cierre endovascular, un DAP anatómicamente distorsionado (p. ej., aneurismático o posendar-
teritis). El procedimiento quirúrgico es la ligadura ductal por toracotomía izquierda y puede tener complicaciones, 
como el daño del nervio laríngeo recurrente y del frénico, o del conducto torácico.

Embarazo
Si el DAP es pequeño y el cortocircuito es de izquierda a derecha, el embarazo habitualmente es bien tolerado. 
En cambio, si previo al embarazo tenía un DAP de tamaño moderado y dilatación de cavidades izquierdas, 
puede complicarse con insuficiencia cardíaca. El embarazo se encuentra contraindicado en DAP y síndrome de 
Eisenmenger.

Endocarditis infecciosa
Se recomienda profilaxis de endocarditis por 6 meses luego del cierre endovascular o quirúrgico, o de por vida si 
existe un cortocircuito residual. Si el paciente presenta un DAP silente, no requiere profilaxis de endocarditis.

Ejercicio
Paciente asintomático con DAP y cortocircuito de izquierda a derecha no tiene restricciones para realizar ejer-
cicios físicos.

II – LESIONES DEL LADO IZQUIERDO

5) Obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo 
La OTSVI comprende tres niveles de lesiones: a) estenosis valvular aórtica (EVA), b) estenosis supravalvular 
aórtica (ESVA) y c) estenosis subvalvular aórtica (ESubA).

a) Estenosis valvular aórtica
Introducción
La estenosis valvular aórtica (EVA) es la CC más frecuente del grupo, con franco predominio en varones y se 
debe mayoritariamente a VAoB. Se asocia con dilatación de aorta ascendente y puede coexistir con otras CC, en 
especial coartación de aorta (CoAo) y ductus arterioso permeable (DAP).

Historia natural y modificada
La EVA puede debutar con insuficiencia cardíaca y formas severas en el período neonatal y en los primeros 
meses de vida, que requiere una intervención precoz generalmente con valvuloplastia por catéter. En mayores 
de 2 años, el progreso de la estenosis es más lento y puede permanecer asintomática durante mucho tiempo. 
En este período hay buena tolerancia al ejercicio, aun en formas severas y es rara la muerte súbita (207). En 9 
años de seguimiento, el 45% de los pacientes presentó dilatación de la aorta sinusal o ascendente. La presencia 
de síntomas como disnea, síncope o angina de pecho anuncia un rápido deterioro.

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
Dilatación de aorta ascendente. Insuficiencia aórtica. EVA severa sintomática y asintomática. Deterioro de la 
función sistólica de VI. 

Exámenes diagnósticos
La ecocardiografía Doppler es la técnica más usada, pues permite medir la severidad de la estenosis: velocidad 
transvalvular máxima, gradiente medio, área valvular aórtica absoluta e indexada. Además, mide diámetro de 
aorta ascendente, función de VI, HVI, calcificación y lesiones asociadas. El ETT mejora la visión de los detalles 
anatómicos (208). 

La ecocardiografía con dobutamina es útil en caso de fracción de eyección reducida, con bajo flujo y gradiente 
bajo.

La RM permite cuantificar la aorta ascendente. La TAC permite ver la calcificación valvular.
El cateterismo cardíaco determina el estado de las coronarias.
La prueba de esfuerzo se requiere en formas severas asintomáticas.
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Tratamientos quirúrgicos y procedimientos en la vida adulta
Los pacientes con EVA severa de alto gradiente sintomáticos deben someterse a intervención (CR: I, NE: B). 
Se debe intervenir a los pacientes con EVA grave de bajo flujo y bajo gradiente sintomáticos con FEy reducida 
(CR: I, NE: C). Los pacientes con EVA severa asintomáticos deben intervenirse cuando presenten síntomas 
durante la prueba de esfuerzo (CR: I, NE: C). Los pacientes con EVA severa asintomáticos deben intervenirse 
en los siguientes casos: a) si hay disfunción sistólica del VI (<50%) (CR: I, NE: C); b) cuando la presión arterial 
se reduzca debajo de la basal durante la prueba de esfuerzo; c) con calcificación valvular progresiva; d) si hay 
concentración de BNP elevada >3 veces de lo normal corregida por sexo y edad y e) ante HAP grave (presión 
de AP sistólica >60 mm Hg) (CR: IIa, NE: C). En pacientes con EVA severa, la cirugía de la VAo está indicada 
en caso de otras cirugías cardíacas concomitantes (Ao ascendente, otras válvulas o cirugía de revascularización 
coronaria (CR: I, NE: C). En pacientes con EVA moderada la cirugía de VAo debe considerarse, si requieren 
otras cirugías cardíacas concomitantes (ya referidas) (CR: IIa, NE: C) (27, 209).

La valvuloplastia con balón en adultos jóvenes es una solución intermedia hasta la cirugía, en casos seleccio-
nados o para mujeres gestantes. La válvula mecánica es una solución duradera, pero requiere anticoagulación 
permanente. Las válvulas biológicas y el homoinjerto tienen menor duración, pero evitan la anticoagulación. Se 
ha propuesto la cirugía de Ross para pacientes que quieren evitar la anticoagulación o mujeres que quieren tener 
hijos, pero es compleja porque afecta dos válvulas (VP en posición aórtica y homoinjerto en posición pulmonar) 
y requiere cirujanos expertos en el procedimiento.

Tabla 26. Criterios del grado de severidad de la EVA por ecocardiograma Doppler

 EVA leve EVA moderada EVA severa

V máx (m/s) 2,6-2,9 3,0-3,9 >4,0

Gradiente medio medio <20 20-39 >40

AVA (cm2) >1,5 1,0-1,5 <1,0

AVAi (cm2/m2 SC) >0,85 0,60-0,85 <0,60

Velocidad TSVI/Ao >0,50 0,25-0,50 <0,25

 – Los pacientes con EVA severa de alto gradiente sintomáticos deben someterse a intervención

 – Se debe intervenir a los pacientes con EVA grave de bajo flujo y bajo gradiente sintomáticos 

con FEy reducida

 – En pacientes con EVA severa, la cirugía de la VAo está indicada en caso de otras cirugías cardía-

cas concomitantes (Ao ascendente, otras válvulas o cirugía de revascularización coronaria)

 – Los pacientes con EVA severa asintomáticos deben intervenirse cuando presenten síntomas 

durante la prueba de esfuerzo

 – Los pacientes con EVA severa asintomáticos deben intervenirse en los siguientes casos: a) si hay 

disfunción sistólica del VI (<50%) (R: I, NE: C); b) cuando la presión arterial se reduzca debajo 

de la basal durante la prueba de esfuerzo; c) con calcificación valvular progresiva; d) si hay 

concentración de BNP elevada >3 veces de lo normal corregida por sexo y edad y e) ante hiper-

tensión pulmonar grave (presión de arteria pulmonar sistólica >60 mm Hg)

 – En pacientes con EVA moderada, la cirugía de VAo debe considerarse, si requieren otras ciru-

gías cardíacas concomitantes (ya referidas)

 I B

 I C

 I C

 I C

 IIa C

 IIa C

Recomendación Clase Nivel

Tabla 27. Recomendaciones para el tratamiento de EVA
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Seguimiento
Los pacientes con EVA deben ser controlados periódicamente según la severidad de la estenosis y la dilatación 
de la aorta. Si el diámetro aórtico supera los 40 mm, es preferible seguirlos con RM. En pacientes operados es 
aconsejable un control anual.

Consideraciones adicionales
En EVA leve a moderada está permitido el ejercicio físico, previa prueba de esfuerzo en casos dudosos. En los 
casos de EVA severa o con dilatación aórtica deben evitarse los deportes competitivos y los ejercicios intensos o 
isométricos.

El embarazo en la EVA severa sintomática está contraindicado. Es preferible efectuar antes una valvuloplastia 
con balón o cirugía. En la EVA severa asintomática, el embarazo podría efectuarse con una prueba de esfuerzo 
normal. De todos modos, se debe controlar la dilatación de la aorta antes y después del embarazo.

Se recomienda profilaxis de EI en los pacientes con riesgo bacteriémico.

b) Estenosis supravalvular aórtica
Introducción
La ESVA es una arteriopatía obstructiva (anillo fibroso o de tipo reloj de arena) que ocurre en la unión sinotu-
bular de la aorta ascendente como parte del síndrome de Williams-Beuren (SWB), pero también puede ocurrir 
en forma familiar o aislada. En el SWB puede además asociarse con estrechamiento de la aorta media, estenosis 
del ostium coronario, coartación, estenosis de las ramas de la aorta y de la válvula y arterias pulmonares y pro-
lapso de válvula mitral (210,211). Se debe a la deleción del gen de la elastina del cromosoma 7 identificado como 
7q11.23 y se acompaña de retraso mental y facies particular (gnomo).

Historia natural y modificada
Los síntomas de OTSVI y la isquemia miocárdica suelen presentarse en la infancia o niñez, por lo cual estos 
pacientes son operados en forma precoz. Algunos pacientes llegan a la cirugía más tardíamente, en general, por 
subdiagnóstico. La estenosis no suele ser progresiva y es muy rara la muerte súbita. El riesgo de muerte durante 
la anestesia general es una de las causas más frecuentes de mortalidad, por lo que se aconseja la anestesia por 
especialistas en anestesia cardiovascular.

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
Estenosis nativa no tratada. Reestenosis tardía poscirugía. Aneurisma. Aparición o progreso de estenosis coro-
naria. Otras lesiones del sistema cardiovascular.

Exámenes diagnósticos
El ecocardiograma Doppler permite ver la lesión anatómica y mide el gradiente. El ETE visualiza el ostium 
coronario. La RM y la TAC examinan la ESVA, las coronarias, el árbol pulmonar, la aorta y sus ramas. 

Tratamiento quirúrgico
La cirugía es el único tratamiento y debe ser más precoz que la EVA por la elevada presión en las arterias coro-
narias. El cateterismo intervencionista está contraindicado. Deben operarse los pacientes con un gradiente medio 
en el TSVI superior a 40 mm Hg y sintomáticos (CR: I, NE: C). Si el gradiente medio fuera < 40 mm Hg, deben 
operarse en las siguientes condiciones: a) síntomas (disnea, angina de pecho, síncope), b) FEy reducida (menos 
del 50%) y c) otra cirugía cardíaca concomitante (CR: I, N: C). También en caso de que el gradiente medio fuera 
>40 mm Hg sin síntomas y con buena función sistólica, y bajo riesgo se podría operar (CR: IIb, NE: C) (212). 

Seguimiento
De por vida con ecocardiografía Doppler.

Consideraciones adicionales
Deportes: contraindicados en casos severos. Embarazo: contraindicado en casos severos; requiere consulta con 
genetista.

c) Estenosis subvalvular aórtica
Introducción
La ESubA se debe a la presencia de una membrana o anillo fibroso o bien a estrechamiento fibromuscular en el 
TSVI. Puede asociarse con CIV, complejo de Shone e IAo.
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Historia natural y modificada
La evolución clínica es variable y la progresión de la obstrucción está asociada a la CIV cuando esta se halla 
presente. Los pacientes adultos generalmente requieren reparación por reestenosis de la ESubA operada en la 
niñez o insuficiencia aórtica progresiva. 

Lesiones residuales
Progresiva obstrucción nativa. IAo evolutiva. Reestenosis posquirúrgica tardía. Arritmia. Bloqueo cardíaco. CIV 
iatrogénica (213). 

Exámenes diagnósticos
Ecocardiografía Doppler: anatomía y grado de obstrucción. ETE y RM en caso de mala ventana acústica.

Tratamiento quirúrgico
La cirugía comprende la resección circunferencial del anillo fibroso o una resección más amplia en el tipo fibro-
muscular. En algunos pacientes se requiere la cirugía de Konno. La reestenosis se presenta con cierta frecuencia. 
Los pacientes con un gradiente medio > 40 mm Hg o IAo grave con síntomas deben operarse (CR: I, NE: C). Si 
los pacientes están asintomáticos se debe considerar la cirugía en los siguientes casos: a) la FEy de VI es menor 
del 50% (aun cuando el gradiente medio sea < 40 mm Hg), b) IAo grave y FEy menor del 50%, c) gradiente medio 
mayor de 40 mm Hg con HVI significativa o respuesta anormal de la presión arterial en la prueba de esfuerzo 
(CR: IIa, NE: C). Se puede considerar la cirugía cuando el gradiente medio es superior a 40 mm Hg como única 
expresión y el riesgo quirúrgico es bajo o bien la IAo es progresiva y mayor que leve (CR: IIa, NE: C).

Seguimiento
Los pacientes no operados deben ser controlados para observar evolución del gradiente, IAo y diámetro y función 
sistólica del VI. Los operados deben controlarse la reestenosis, la IAo y las arritmias.

Consideraciones adicionales
Deportes: contraindicados en las formas severas. Embarazo: contraindicado en las formas severas. Profilaxis 
de EI en todos los casos, puesto que la endocarditis es una complicación bastante frecuente; el jet a través de la 
ESubA que castiga y daña la VA es un factor predisponente para esta complicación. 

6) Coartación de aorta
Introducción 
La coartación de aorta (CoAo) es una malformación cardíaca congénita frecuente que representa entre el 6 y el 
8% del total de las CC. Es aproximadamente tres veces más común en el sexo masculino y, aunque usualmente 
se presenta como una constricción localizada distal al origen de la arteria subclavia izquierda, actualmente se 
la considera como parte constitutiva de un espectro de lesiones que van desde una discreta estrechez localizada 
hasta una hipoplasia tubular, con diversas variaciones entre ambos extremos y asociaciones con alteraciones de 
otras estructuras cardíacas, como la VAoB acompañada o no de EVA e IAo y/o la válvula mitral formando parte, 
en algunos casos, de síndromes establecidos (214). 

La primera cirugía de CoAo se efectuó en el año 1945 y consistió en una anastomosis término-terminal (215). 
El tratamiento quirúrgico fue durante mucho tiempo la única opción para estos pacientes hasta que, en el año 
1982, se realizó la primera angioplastia con balón exitosa en muestras de anatomía patológica (216), y fueron 
Lababidi y col., en 1983, quienes llevaron a cabo por primera vez la técnica en humanos (217). En el año 1991 
se realizó la primera angioplastia con colocación de stent (218) y varios estudios posteriores ubicaron a la angio-
plastia como una alternativa segura y eficaz al procedimiento quirúrgico.

Diagnóstico 
En la edad adulta, la CoAo puede diagnosticarse por la presencia de hipertensión arterial (HTA) con disminución 
o ausencia de los pulsos femorales. En general, son pacientes asintomáticos o pueden tener síntomas atribuibles 
a HTA en los miembros superiores, como cefaleas, mareos y tinnitus (acúfenos). En ocasiones, también pueden 
referir angina abdominal, fatiga de los miembros inferiores con el esfuerzo o claudicación intermitente. Si no son 
intervenidos, a largo plazo pueden presentar complicaciones como disfunción del ventrículo izquierdo, disección 
de aorta, enfermedad coronaria temprana, hemorragia intracraneal o EI (219). 

Se ha observado la presencia de aneurismas intracraneales hasta en un 10% de los pacientes con CoAo. En 
general son pequeños y su manejo no está estandarizado. (26). No se dispone de datos suficientes para recomendar 
la realización de imágenes de la circulación cerebral como screening en pacientes con CoAo. 

La CoAo o la recoartación de aorta (Re CoAo) está definida por la presencia de alguno de los siguientes hallazgos (26):
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– Diferencia de presión no invasiva en reposo entre los miembros superiores y los miembros inferiores >20 mm 
Hg o gradiente medio medido por ecocardiografía Doppler color >20 mm Hg.

– Diferencia de presión no invasiva en reposo entre los miembros superiores y los miembros inferiores >10 mm 
Hg o gradiente medio medido por ecocardiografia Doppler color >10 mm Hg y disminución de la función 
sistólica de ventrículo izquierdo o presencia de insuficiencia valvular aórtica.

– Diferencia de presión no invasiva en reposo entre los miembros superiores y los miembros inferiores > 10 mm 
Hg o gradiente medio medido por ecocardiografia Doppler color >10 mm Hg y presencia de circulación colateral 
significativa.
Los consensos actuales consideran la indicación de intervención en pacientes con un gradiente pico a pico 

medido por hemodinamia >20 mm Hg asociado a HTA, respuesta anormal de la presión arterial al ejercicio o 
hipertrofia ventricular izquierda. También se considera indicación de intervención para pacientes con un gra-
diente pico a pico registrado en hemodinamia <20 mm Hg asociado a un estrechamiento aórtico superior al 50% 
del diámetro del vaso, comparado con el diámetro de la aorta a nivel diafragmático (26). 

Tratamiento
Como se mencionó anteriormente, la intervención quirúrgica fue históricamente el tratamiento de elección de la 
CoAo. La técnica inicial fue la resección del sitio de coartación y anastomosis término-terminal. La tasa de Re-
CoAo después de la reparación quirúrgica varía entre 3 y 41% en diferentes series, con un promedio de formación 
de aneurismas de alrededor del 9% independientemente de la técnica utilizada, y de un 3% si se consideran los 
pacientes a los cuales se les realizó una anastomosis término-terminal modificada (220).

La angioplastia con balón es un procedimiento que demostró ser eficaz a corto plazo, con una tasa de rein-
tervención similar a la del tratamiento quirúrgico, pero con resultados a mediano plazo que mostraron una tasa 
incrementada de formación de aneurismas, con una incidencia aproximada de 5-10% en los estudios de segui-
miento que incluyeron cantidad considerable de pacientes (221,222).

El uso de stents en este procedimiento redujo la incidencia de formación de aneurismas en comparación con la 
angioplastia con balón y se presenta como una alternativa segura y eficaz, que evita las complicaciones que puede 
tener una intervención quirúrgica (27, 223). Además, en situaciones especiales, es de preferencia el implante de stents 
cubiertos para evitar complicaciones mecánicas de la pared vascular o para tratar defectos asociados como un ductus 
arterioso permeable (DAP). Las siguientes son recomendaciones precisas para implante de stents cubiertos (224):
– Obstrucciones críticas o subatréticas definidas por un diámetro mínimo en el sitio de la CoAo o ReCoAo < 

2-3 mm en imagen angiográfica.
– CoAo asociada con atresia de la luz vascular (CoAo “atrética o ciega”).
– CoAo asociada a DAP. 
– CoAo asociada a aneurismas adyacentes o a cambios degenerativos de la pared aórtica, evidenciados por la 

presencia de una aorta ascendente aneurismática y/o un arco aórtico transverso con tortuosidad significativa. 
– CoAo en pacientes mayores de 30-40 años . 
– CoAo en pacientes con síndrome de Turner (225, 226).
– Formación de aneurismas luego del implante de un stent previo detectado en el período agudo (como proce-

dimiento de “rescate”) o durante el seguimiento. 
– Presencia de fracturas circunferenciales dentro de un stent implantado con anterioridad con mala alineación 

entre los extremos distal y proximal y/o protrusión de restos del stent en la pared aórtica detectado en angio-
grafía, TAC o RM durante período agudo o seguimiento alejado (227). 
Se considera que la angioplastia de CoAo nativa tiene un resultado efectivo cuando el gradiente pico a pico 

medido por cateterismo se reduce a menos de 20 mm Hg en la zona de la intervención y se logra una mejoría del 
calibre del vaso tratado superior al 50% del diámetro inicial.

La presencia de hipertensión arterial en estos pacientes debe ser tratada de acuerdo con las guías actuales 
para el tratamiento de la hipertensión arterial en la población general (26).

Los criterios de intervención en CoAo y ReCoAo incluyen:
– Pacientes sintomáticos con un gradiente >20 mm Hg a través del sitio de CoAo.
– Pacientes asintomáticos con un gradiente >20 mm Hg a través del sitio de CoA e hipertensión arterial sisté-

mica, respuesta hipertensiva anormal con el ejercicio o hipertrofia ventricular izquierda.
– Independientemente del gradiente de presión, pacientes con un estrechamiento aórtico del 50% o mayor 

objetivado por TAC o RM.
El tratamiento de la CoAo o de la ReCoAo en el paciente adulto puede ser realizado mediante cirugía o angio-

plastia con stent (Recomendación de Clase I) (27). Es de preferencia la angioplastia con colocación de stent antes 
de la cirugía cuando es técnicamente posible (Recomendación de Clase I) (27, 223). La angioplastia con balón está 
indicada si el implante de stent no es posible y la cirugía no es una opción segura (Recomendación de Clase IIb) (26).

La estructura alterada de la pared arterial y el efecto del flujo turbulento asociado con alteraciones de la 
válvula mitral o aórtica o con la presencia de una obstrucción en el sitio de la coartación predisponen a EI. Se 
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recomienda en estos pacientes la profilaxis de la misma cuando hay alteración hemodinámica. En el caso de los 
pacientes con CoAo reparada de manera exitosa, la indicación es controvertida.

Embarazo
Las mujeres con CoAo no reparada, HTA o presencia de aneurismas pueden tener un embarazo de alto riesgo y 
se aconseja parto por cesárea. En pacientes con CoAo reparada sin secuela hemodinámica, el embarazo debería 
ser tolerado sin problemas, pero sería conveniente confirmar antes el tamaño de la raíz de aorta.

Seguimiento
Por último, los estudios recomendados durante el seguimiento de los pacientes intervenidos y la frecuencia de estos 
se detallan en las guías internacionales (26, 27). Los pacientes con CoAo requieren un seguimiento anual con ECG, 
prueba de esfuerzo, RMC y TAC, según la presencia y evolución de complicaciones. Se prefiere la RMC para documentar 
la anatomía y complicaciones como reestenosis o formación de aneurismas tras la reparación o intervención. La TAC 
es una opción frente a la presencia de stent. En general, estos estudios de imágenes son demandados cada 3-5 años.

7) Aortopatías
Las aortopatías hereditarias son enfermedades genéticas de la aorta que se asocian con la susceptibilidad a desa-
rrollar aneurismas con o sin disección de la aorta. Los aneurismas de la aorta, disecciones y roturas constituyen 
una causa importante de morbimortalidad en el mundo (228).

Pueden ser no sindrómicas en un 20%, la mayoría con antecedentes familiares de patología aórtica. Los 
sindrómicos más frecuentes son los síndromes de Marfan, de Ehlers-Danlos de tipo vascular IV, de Loeys-Dietz, 
de Turner y la aortopatía con VAoB (229). En este consenso no se tratan por su infrecuencia los síndromes de 
Ehler-Danlos y de Loeys-Dietz. 

a) Síndrome de Marfan 
El síndrome de Marfan, de herencia autosómica dominante, es una afección sistémica del tejido conectivo que involucra 
primariamente ojos, esqueleto y sistema cardiovascular. La dilatación aórtica a nivel de los senos de Valsalva con pre-
disposición a disección y rotura, el prolapso de la válvula mitral o tricúspide y el agrandamiento de la arteria pulmonar 
proximal son las manifestaciones cardiovasculares más comunes. Las mutaciones del gen FBN1 son causales. Con el 
cultivo de fibroblastos dérmicos es posible encontrar anomalías en la expresión de la fibrilina-1 en la mayoría de los casos.

Estudio diagnóstico. El diagnóstico requiere una evaluación multidisciplinaria para identificar las características 
clínicas del síndrome. El diagnóstico cardiovascular se puede realizar con distintos métodos. La ecocardiografía es 
la primera línea de las imágenes para el diagnóstico y seguimiento de estos pacientes en sus modalidades ETT y ETE, 
donde –además de medir la raíz de la aorta–  se debe medir el diámetro del anillo aórtico, la unión sinotubular 
y la aorta ascendente, la presencia de VAoB y prolapso de válvula mitral con el grado de insuficiencia de esta (230).

Resonancia nuclear magnética: esta técnica efectúa cortes axiales y permite la reconstrucción de 
cortes sagitales o coronales de gran precisión. No requiere el uso de contraste y su rendimiento es cerca-
no al 100%. Sin embargo, no es posible emplearla en pacientes portadores de clips o prótesis metálicas.

Tomografía axial computada: este método, como el anterior, tiene la ventaja de no ser invasivo y de-
mostrar la anatomía en cortes transversales, lo que permite ver y medir la aorta con mejor definición que el 
ETT así como también, en caso de disección, demuestra el flap y su trayectoria. Con la técnica dinámica que 
implica la inyección controlada del contraste mientras se efectúan los cortes, su rendimiento sobrepasa el 95%.

Tratamiento médico
Aunque los ensayos clínicos no han podido demostrar un beneficio de los betabloqueantes en la mortalidad o la 
tasa de disección, estos fármacos constituyen el pilar del tratamiento médico de los pacientes con Marfan, pues 
reducen el estrés de la pared y la tasa de crecimiento de la dilatación. El riguroso tratamiento médico antihiper-
tensivo, cuyo objetivo es conseguir una presión sistólica <130 mm Hg (110 mm Hg en pacientes con disección 
aórtica), es importante, aunque no hay datos para establecer umbrales absolutos de presión arterial. Los ARA-II, 
solos o combinados con los bloqueadores beta, no se han mostrado superiores, pero pueden ser un tratamiento 
alternativo para pacientes con intolerancia a los bloqueadores beta (231).

Tratamiento quirúrgico
La cirugía profiláctica de la raíz aórtica es el único tratamiento definitivo para prevenir la disección aórtica en el 
síndrome de Marfan. En pacientes con válvulas anatómicamente normales, cuya insuficiencia es consecuencia del 
anillo dilatado o la disección, las intervenciones de conservación de la válvula con sustitución de la raíz por prótesis 
de dacrón y con reimplante de las arterias coronarias en la prótesis (intervención de David) se han convertido 
en las preferidas, con buenos resultados a largo plazo. La cirugía de sustitución con injerto compuesto, general-
mente con válvula mecánica, es una alternativa más duradera, pero requiere anticoagulación de por vida (232). 
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El síndrome de Marfan se asocia con riesgo de redisección y aneurisma recurrente en la aorta distal, sobre 
todo en pacientes con disección previa. Con el aumento de la esperanza de vida, estas complicaciones ahora son 
más frecuentes. La cirugía aórtica sigue siendo el método de referencia para el tratamiento de la enfermedad de 
la aorta distal, aunque se podrían considerar procedimientos híbridos con colocación de stents endovasculares 
en casos seleccionados.

Las indicaciones para la intervención se resumen en la Tabla 28. 

 – Está indicada la reparación de la válvula aórtica, con reimplante o remodelado mediante técnica 

de anuloplastia aórtica, para los pacientes jóvenes con síndrome de Marfan relacionada con 

dilatación de la raíz aórtica y válvula aórtica tricúspide, siempre que la realicen cirujanos experi-

mentados

 – Está indicada la cirugía en pacientes con síndrome de Marfan que tengan enfermedad de la raíz 

aórtica con un diámetro máximo del seno aórtico ≥50 mm

 – Se puede considerar la cirugía para los pacientes con síndrome de Marfan que tengan enfer-

medad de la raíz aórtica con un diámetro máximo del seno aórtico ≥45 mm y otros factores de 

riesgo

 – Se puede considerar la cirugía para los pacientes con mutaciones en TGFBR1 o TGFBR2 (inclui-

do el síndrome de Loeys-Dietz) y enfermedad de la raíz aórtica con un diámetro máximo del 

seno aórtico ≥45 mm

 I C

 I C

 IIa C

 IIa C

Síndrome de Marfan Clase Nivel

Tabla 28. Recomendaciones para la cirugía aórtica en las aortopatías (26, 27)

b) Válvula aórtica bicúspide 
La VAoB se considera una condición heredable, 1-2% de los nacidos vivos con una asociación demostrada al gen 
de la proteína Notch 1.4. Se diagnostica con la auscultación y se confirma por ecocardiografía. Por la frecuente 
asociación con CoAo esta debe descartarse. En aquellas familias afectadas con el problema pueden tener una 
incidencia de hasta el 10%. Se calcula que un 20-84% de los pacientes con VAoB sufrirán dilatación de la aorta 
ascendente (233), lo que indica que la VAoB debe considerarse una parte del espectro de las válvulo-aortopatías 
y que el término “enfermedad aórtica bicúspide” podría ser más adecuado (234). Aunque la contribución relati-
va de las anomalías intrínsecas/genéticas de la pared y de las alteraciones hemodinámicas es todavía objeto de 
debate, es probable que ambos factores estén involucrados.

En ausencia de disfunción valvular relevante, la dilatación aórtica en el contexto de la enfermedad aórtica 
bicúspide suele ser asintomática. Sin embargo, a medida que aumentan los diámetros, el riesgo de disección aguda 
aumenta. La incidencia de disección en estos pacientes es 8 veces la de la población general, lo que sigue siendo 
un riesgo bajo en números absolutos (31/100.000 pacientes- años mucho más bajo que en Marfan. Los estudios 
observacionales indican que el resultado clínico de los pacientes con VAoB es más parecido al de la población 
general con aneurismas y se trata de una aortopatía más benigna que la de Marfan. La CoAo se relaciona con 
mayor riesgo de disección.

 Hasta la fecha, no se dispone de evidencia para el tratamiento médico de la dilatación aórtica en la enferme-
dad aórtica bicúspide, aunque parece razonable considerar los betabloqueantes o los ARA-II como tratamiento 
de primera línea para controlar la hipertensión arterial; además, estos pacientes requieren profilaxis de EI dado 
que la VAoB es susceptible de desarrollar esta complicación.

No hay datos sobre el riesgo de disección durante el embarazo de mujeres con aorta dilatada. Según la guía de 
la AHA de 2018 sobre el tratamiento de la enfermedad cardiovascular en el embarazo, este está contraindicado 
cuando el diámetro aórtico sea > 50 mm (26). Las indicaciones para intervención se resumen en la Tabla 29.

 – Se debe considerar la cirugía aórtica si la aorta ascendente es: ≥50 mm en presencia de una 

válvula bicúspide y otros factores de riesgo o coartación

 – ≥55 mm en los demás casos

 IIa C

 IIa C

 Clase Nivel

Tabla 29. Enfermedad de la aorta bicúspide
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c) Síndrome de Turner
El síndrome de Turner está causado por una monosomía parcial o completa del cromosoma X y ocurre en 1 de cada 
2500 mujeres nacidas vivas (235). Se asocia a estatura baja, retraso de la pubertad, disgenesia ovárica, hipogona-
dismo hipergonadotrópico, infertilidad, malformaciones cardíacas congénitas, diabetes mellitus, osteoporosis y 
enfermedades autoinmunitarias. El 50% de las mujeres con síndrome de Turner tienen CC, incluida VAB (con una 
alta incidencia), CoA, conexión venosa pulmonar anómala, VCS izquierda, anomalías del arco aórtico, dilatación 
de las arterias braquiocefálicas y dilatación aórtica. Debido a que la prevalencia de anomalías cardiovasculares 
es muy alta, todas las mujeres con síndrome de Turner deben ser evaluadas por un cardiólogo al menos una vez 
(235). Incluso cuando no haya CC, las personas con síndrome de Turner presentan arteriopatía generalizada; de 
hecho, el síndrome de Turner por sí solo es un factor independiente de riesgo de dilatación de la aorta torácica. 
Se produce disección aórtica (tanto la de tipo A como B) en 40/100.000 personas-años, en comparación con las 
6/100.000 personas-años de la población general.

Las indicaciones para intervención se resumen en la Tabla 30. 

 – Se debe considerar la cirugía electiva para los aneurismas de la raíz aórtica o la aorta ascenden-

te de las mujeres con síndrome de Turner mayores de 16 años que tengan un índice de tamaño 

aórtico >25 mm/m2 de ASC y factores de riesgo de disección

 – Se puede considerar la cirugía electiva para los aneurismas de la raíz aórtica o la aorta ascen-

dente de las mujeres con síndrome de Turner mayores de 16 años que tengan un índice de 

tamaño aórtico >25 mm/m2 de ASC y no presenten factores de riesgo de disección

 IIa C

 IIb C

 Clase Nivel

Tabla 30. Síndrome de Turner

Recomendaciones
El seguimiento de todos estos pacientes se debe realizar en forma regular y de por vida. En presencia de alteracio-
nes valvulares debe efectuarse profilaxis de EI. Esto exige la colaboración de especialistas con amplia experiencia 
en un centro especializado de ACC. La ecocardiografía y la RM/TAC son los estudios principales.

III – LESIONES DEL LADO DERECHO 

8) Obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho 
Introducción 
Puede ocurrir a nivel: a) subinfundibular, b) infundibular, c) valvular pulmonar y d) de estenosis supravalvular 
pulmonar (tronco y ramas de arteria pulmonar). Debido a la falta de datos basados en la evidencia en el campo 
de las cardiopatías congénitas del adulto (ACC), la mayoría de los Niveles de Evidencia de las Recomendaciones 
son en gran medida el resultado del consenso de expertos basado en estudios y registros observacionales retros-
pectivos y prospectivos (Tablas 1 y 2) (27). 

Prevalencia 
Las OTSVD se encuentran entre las 10 ACC más frecuentes, que son el 80-85% del total, y la prevalencia en el 
registro de ACC del grupo es del 9%.

Alteraciones anatómicas 
a) Estenosis subinfundibular o VD de doble cámara (VDDC) 
Suele estar relacionada con una comunicación interventricular (CIV). Es consecuencia del estrechamiento entre 
las bandas musculares prominentes e hipertróficas que separan las porciones de entrada y apical severamente 
hipertrofiadas y de alta presión de la porción infundibular de baja presión no hipertrófica y no obstructiva del 
VD (236). 

b) Estenosis infundibular 
Usualmente ocurre en combinación con otras lesiones: comunicación interventricular (CIV), tetralogía de Fallot 
(TF) y secundaria a estenosis pulmonar valvular (hipertrofia reactiva). La estenosis localizada a nivel infundi-
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bular puede extenderse a nivel subinfundibular. La obstrucción tiende a ser dinámica, con estrechamiento del 
orificio durante la sístole.

c) Estenosis valvular pulmonar 
Es la forma más frecuente de OTSVD en una válvula pulmonar típica con forma de cúpula con una abertura 
central estrecha, pero con una base de la válvula móvil y conservada. La variedad de válvula pulmonar displásica, 
con cúspides de escasa movilidad y engrosamiento por tejido mixomatoso, es mucho menos común (entre el 15 
y el 20% e incluso aún menos en adultos no tratados). Con frecuencia forma parte del síndrome de Noonan. En 
los adultos, la estenosis de la válvula pulmonar se incrementa con el paso del tiempo y puede calcificarse (237). 

d) Estenosis supravalvular pulmonar (tronco y ramas de AP)
Es consecuencia del estrechamiento del tronco pulmonar principal, la bifurcación arterial pulmonar o las ramas 
pulmonares, en general en el contexto de una TF, y en los síndromes de Williams-Beuren, Noonan, Keutel, em-
briopatía rubéolica y Alagille. 

Fisiopatología inicial y evolutiva 
La cianosis neonatal está en relación con el shunt de derecha a izquierda a nivel auricular. Más allá del período 
neonatal, los hallazgos clínicos están en relación directa con la severidad de la estenosis y el grado de OTSVD. 
En la EVP leve a moderada el paciente es asintomático con soplo sistólico intenso y desdoblamiento del segundo 
ruido (que aumenta con la estenosis). En la EPV severa, el soplo puede ocultar la auscultación del desdoblamiento 
y el paciente presentar disnea y menor tolerancia al ejercicio. En la estenosis subinfundibular e infundibular, los 
pacientes adultos no intervenidos pueden ser asintomáticos o con angina, disnea, mareos y hasta síncope. El grado 
de obstrucción avanza con el tiempo. La variedad supravalvular puede mostrar desde pacientes asintomáticos 
hasta otros con síntomas severos con disnea y capacidad de ejercicio reducida. Se suele reconocer en el contexto de 
ciertos síndromes o al ser derivados por sospecha de hipertensión pulmonar. Ante estenosis periférica de ramas, 
el soplo sistólico se ausculta sobre las playas pulmonares; su intensidad depende de la severidad.

Exámenes complementarios 
La ecocardiografía es el examen de primera línea (238). Las modalidades de ecocardiografía en modo M, 
bidimensional y tridimensional (3D) se usan para imagen, mientras que el Doppler tisular y las técnicas de 
deformación (strain), especialmente strain longitudinal y la velocidad de deformación (strain rate), se han con-
vertido en parte integral de la evaluación funcional (239). La severidad de la estenosis pulmonar se cuantifica 
por ecocardiografía Doppler, identificando por Doppler pulsado y color el lugar de la obstrucción y con Doppler 
continuo el gradiente pico sistólico. Se mide el jet máximo por Doppler a nivel del anillo pulmonar (gradiente 
entre tracto de salida del ventrículo derecho y arteria pulmonar) tronco, ramas, con componente infundíbular o 
sin él. La morfología del espectro Doppler y su densidad permite reconocer el flujo de mayor aceleración, dando 
un jet simétrico (por rápida aceleración y desaceleración) en la estenosis localizada a nivel valvular y, en forma de 
espada, en la subvalvular o infundibular. En el caso de la estenosis supravalvular pulmonar se puede identificar 
por eco 2D, Doppler pulsado y color el lugar de la estrechez a nivel del tronco y/o ramas pulmonares. La estenosis 
subpulmonar se ubica a nivel infundíbular pudiendo reconocer por color un flujo turbulento en el lugar de mayor 
estrechez y, con Doppler pulsado, definir el lugar de la mayor obstrucción; luego usamos el Doppler continuo 
para obtener el máximo gradiente pico sistólico. Sobre esa base podemos estimar la severidad de la estenosis 
pulmonar como: Leve: cuando el gradiente pico es menor de 36 mm Hg (velocidad pico <3m/s). Moderada: 
gradiente pico entre 36 y 64 mm Hg (velocidad pico 3-4 m/s). Severa: cuando el gradiente es mayor de 64 mm 
Hg (velocidad pico >4m/s); gradiente medio >35 mm Hg (26). Para evaluar la OTSVD serán datos anatómicos 
relevantes: el tamaño del anillo pulmonar (Z del anillo/superficie corporal), las características de la válvula (con 
movimiento limitado, en domo, displásica, monocúspide o bicúspide), e identificar otras estenosis asociadas: 
subvalvular, supravalvular y de ramas. Así como la existencia concomitante de otros defectos anatómicos: CIA, 
CIV, obstrucción izquierda (síndrome de Williams); grado de desarrollo del VD (hipertrofia, dilatado, hipoplásico, 
con sus tres porciones normodesarrolladas o no, fístulas coronarias, tamaño y grado de insuficiencia de la válvula 
tricúspide) y repercusión hemodinámica. En las formas más severas también importa “la unidad funcional VD-
VI” y la geometría ventricular. Por eco 3D podemos cuantificar volúmenes ventriculares, aunque la resonancia 
magnética cardíaca (RMC) es el gold standard para ello. En las formas severas es importante valorar la reper-
cusión sobre el ventrículo izquierdo (VI) y el septo con las mismas técnicas y métodos tradicionales (FE), buscar 
dilataciones aneurismáticas en TSVD, zonas de disfunción regional, fibrosis y lesiones residuales posquirúrgicas. 
La ecocardiografía es superior a la RMC para valorar los gradientes de presión y la presión arterial pulmonar 
(PAP). La RMC es ideal para la cuantificación de los volúmenes ventriculares, la FE, la insuficiencia valvular, el 
cálculo del flujo sanguíneo pulmonar y sistémico y la evaluación de la fibrosis miocárdica (240). La TAC cardio-
vascular puede utilizarse en determinadas indicaciones.
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Seguimiento alejado 
Se recomienda un seguimiento regular en un centro especializado en ACC, al menos anualmente. Los adultos 
frecuentemente llegan con un homoinjerto implantado en la primera reoperación. La vida media del homoin-
jerto es de 8-10 años, por ello no es infrecuente detectar insuficiencia pulmonar temprana. También se detecta 
calcificación temprana en el seguimiento (241). El implante percutáneo de válvula pulmonar (IPVP) hoy surge 
como una nueva alternativa para pacientes adultos, con buena anatomía que cumplan con los criterios para su 
colocación (242). Debe prestarse especial atención a la capacidad de ejercicio, la presión sistólica del VD (gradiente 
del conducto), la función del VD, la IT y las arritmias. Las contraindicaciones actuales para el IPVP incluyen: 
venas centrales ocluidas, infección activa, tracto de salida de morfología desfavorable y anatomía coronaria 
desfavorable (compresión por el implante extendido). Una de las complicaciones a mediano o largo plazo que 
debe tenerse en cuenta en pacientes con IPVP es la ocurrencia de EI, por lo que se sugiere utilizar los criterios 
de prevención ya establecidos, sobre todo si la válvula utilizada fue la Melody. Por la posibilidad de que esta se 
facilite por agregación plaquetaria en la prótesis se aconseja la administración profiláctica de aspirina a razón 
de 100 mg/día (243). 

 – En ACC que tienen o han tenido riesgo de desarrollar disfunción y dilatación del VD se reco-

mienda RMC seriada

 – La RMC puede ser útil en la evaluación inicial. Seriada en anatomías complejas dependiendo 

del estado clínico

 I B

 

 II C

Recomendaciones Clase Nivel de 
  evidencia

Tabla 31. Recomendaciones para estudios en OTSVD (Modificada de las Guías Europeas para el Tratamiento de los ACC) (27)

 – a) EVP moderada a severa. b) Dx de IC inexplicables. c) Cianosis por CC D-a-I interatrial. d) Y/o 

intolerancia al ejercicio. Se recomienda valvuloplastia por catéter

 – En pacientes en que fracasó la valvuloplastia por catéter o que su VP no es adecuada para el 

procedimiento se recomienda tratamiento quirúrgico

 – En adultos asintomáticos con EVP severa, la valvuloplastia por catéter es razonable

 I B

 

 I B

 IIa C

Pacientes con EVP moderada-severa Clase Nivel de 
  evidencia

Tabla 32. Recomendaciones para tratamiento de OTSVD (Modificada de las Guías Europeas para el Tratamiento de los ACC) (27) Eur Heart J 2020

 
 – Cuando el reemplazo valvular es la única opción en estenosis severa sintomática: cirugía o 

intervencionismo

 – Cuando el reemplazo valvular es la única opción en estenosis severa asintomática: con a) In-

tolerancia al ejercicio. b) Disfunción del VD. c) IT moderada o severa. d) Presión sistólica de VD 

>80 mm Hg. e) Cortocircuito D-a-I (CIA-CIV). Cirugía

 – Gradiente transvalvular <64 mm Hg: con a) Síntomas. b) Disfunción creciente de VD. c) IT mo-

derada o severa. d) Cortocircuito D-a-I (CIA-CIV). Cirugía o intervencionismo

 – Estenosis pulmonar periférica independientemente de los síntomas: a) Estenosis 50% o más. 

b) Presión sistólica de VD >50 mm Hg. c) Anomalías de perfusión pulmonar. Angioplastia por 

catéter (balón o stent)

 I C

 I C

 IIa C

 IIa C

 Clase Nivel

Tabla 33. Recomendaciones de intervención en OTSVD
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9) Anomalía de Ebstein
Prevalencia
La anomalía de Ebstein (AE) tiene una prevalencia de 1-2/200.000 en recién nacidos y constituye el 0,5 % de 
todas las CC. 

Alteraciones anatómicas-Definición
Se trata de una malformación congénita de la VT y el VD caracterizada por un desplazamiento apical del anillo 
funcional de la VT y la división del VD en una “porción atrializada” y otra “porción funcional”. Habitualmente 
existe adhesión de las valvas septal y/o valva posterior al endocardio subyacente que, por lo común, generan 
insuficiencia y raramente estenosis de la válvula. La valva anterior con frecuencia es elongada y laxa. La AE por 
definición se debe a un desplazamiento apical del anillo >8 mm/m2 con respecto a la inserción del anillo mitral. 
En valores absolutos corresponde a >2 cm en adultos y >1,5 cm en la edad pediátrica. Las cardiopatías que 
se asocian con mayor frecuencia son la CIA y el FOP (>80%), la EP y la CIV perimembranosa. Es importante 
evaluar la función del VI dada la asociación de miocardiopatías, entre ellas la más frecuente: el miocardio no 
compacto. Es muy prevalente, casi 15%, la presencia de vías accesorias del sistema de conducción con preexcita-
ción ventricular y síndrome de WPW.

Fisiopatología inicial y evolutiva
El cuadro clínico presenta un gran espectro dependiendo del grado de desplazamiento de la VT, del componente 
funcional del VD y el tipo de cardiopatía asociada. A mayor grado de desplazamiento del anillo valvular y menor 
tamaño de VD funcional, el bajo gasto y la cianosis se presentan precozmente y esto determina peor pronóstico en 
la evolución. Por el contrario, con un menor desplazamiento de la VT, los pacientes alcanzan una sobrevida mayor 
y la aparición de síntomas es más tardía. En la mayoría, es frecuente la asociación de IT severa con sobrecarga 
de volumen del VD y dilatación de AD que desencadena arritmias auriculares y, en la evolución, insuficiencia 
cardíaca derecha. La aparición de cianosis al realizar esfuerzos o durante las pruebas de apremio se asocia por lo 
general a la presencia de CIA o FOP. Habitualmente los pacientes presentan flujo pulmonar normal o disminuido 
y por ende en general esta cardiopatía no se asocia con HAP.  

Exámenes diagnósticos
En el examen físico, los pacientes presentan desdoblamiento de ambos ruidos cardíacos y soplo sistólico de IT. El 
ECG evidencia ritmo sinusal, ondas P de mayor voltaje, PR corto y BCRD con bajo voltaje. En la radiografía se 
constatan diferentes grados de cardiomegalia a expensas del agrandamiento de las cavidades derechas e hipoflujo 
pulmonar. El diagnóstico de AE se confirma con ETT que permite medir el desplazamiento del anillo funcional de 
la VT, el tamaño de las cavidades derechas con el componente funcional del VD, el grado de IT y las cardiopatías 
asociadas. Es importante evaluar la posibilidad de reparación valvular que incluye las características de la valva 
anterior elongada y laxa, sin adherencias significativas al endocardio, la medición del anillo tricuspídeo y de la 
porción atrializada del VD. Estos datos anatómicos y funcionales se completan con el ETT 3D, el ETE y la RMC, 
esta última para cuantificar los volúmenes, la FE de ambos ventrículos e investigar la presencia de fibrosis (244). 
Es importante realizar una prueba funcional para poner de manifiesto síntomas, arritmias e insaturación al 
esfuerzo. La PECP es de gran utilidad en adultos para objetivar parámetros funcionales y decidir la indicación 
de intervención. El ECG de 24 horas- sistema Holter- aporta datos para evaluar arritmias. En pacientes con 
factores de riesgo cardiovascular y mayores de 40 años, previa a la intervención quirúrgica, puede realizarse 
TAC multicorte para descartar enfermedad coronaria. 

Tratamientos médico-quirúrgicos y procedimientos en la vida adulta
Los pacientes son seguidos en intervalo anual incluyendo ECG, ETT, prueba de esfuerzo y Holter de 24 horas. Los 
estudios especiales son la RMC y el estudio electrofisiológico en sospecha de arritmia o alguna vía de preexcitación. 

Si aparece arritmia auricular en la forma de aleteo auricular o fibrilación auricular o WPW, se indica el tra-
tamiento de ablación (245). 

La intervención quirúrgica está indicada con la aparición de arritmias, más frecuentes las auriculares, la insu-
ficiencia cardíaca, la presencia de cianosis o evento de embolia paradojal. En pacientes asintomáticos existe una 
tendencia a indicar intervención en presencia de disfunción ventricular con el objetivo de mejorar el pronóstico 
a largo plazo posprocedimiento. El tratamiento de elección es la reparación valvular y el remodelado del VD con 
resección de la porción atrializada y la anuloplastia tricuspídea (246). Existe gran diversidad de técnicas entre 
las cuales la más aceptada es la del “cono” o técnica de da Silva (247). Si existe FOP o CIA asociada se realiza 
su cierre. El propósito de la cirugía es mejorar la capacidad funcional y prevenir o retrasar la progresión de sín-
tomas (248). De no ser factible la reparación valvular, el reemplazo de la VT de elección es la prótesis biológica. 
Las prótesis mecánicas tienen mayor riesgo de trombosis en posición cardíaca derecha. Los procedimientos de 
ablación por radiofrecuencia pueden indicarse antes de la cirugía cuando se asocia un síndrome WPW, o bien, ante 
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la presencia de un aleteo auricular, la ablación del istmo cavo-tricuspídeo. Durante la cirugía puede agregarse 
un procedimiento de “MAZE” o laberinto para el tratamiento de la arritmia. La aparición de bloqueo aurículo-
ventricular es poco frecuente en la evolución. 

Si el VD tiene disfunción o una FE <35%, se indica en forma simultánea una anastomosis de Glenn cavopul-
monar bidireccional para disminuir la carga de volumen del VD aproximadamente en un 30%. Es rara la indica-
ción en adultos de bypass bicavo pulmonar total. Antes de esta indicación es necesario realizar un cateterismo. 
En presencia de disfunción severa de VI o de ambos ventrículos se debe considerar la indicación de trasplante 
cardíaco (249). 

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones. Seguimiento
En el seguimiento se realiza ETT para valorar el grado de reflujo residual tricuspídeo y la función de ambos 
ventrículos. Se debe indicar ECG de 24 horas, sistema Holter para detectar arritmias. Debe monitorearse la 
aparición de disfunción ventricular, taquiarritmias o bradiarritmias que incluyan bloqueo aurículo-ventricular 
de mayor grado. 

En los últimos años existe una tendencia de intervenir en forma temprana debido a que los predictores de 
peor evolución posintervención quirúrgica son la edad >50 años, la insuficiencia cardíaca y la disfunción ven-
tricular previas. 

 – Realizar ETT para medir tamaño de cavidades, grado de IT, reparabilidad de la VT, cardiopatías 

asociadas

 – Realizar ETT 3D para agregar información de la VT

 – Realizar RMC para definir anatomía, cuantificar volúmenes y evaluar FE de ambos ventrículos y 

presencia de fibrosis

 – Se indica cirugía o reoperación en presencia de IT severa e insuficiencia cardíaca, arritmias sos-

tenidas, o deterioro de la clase funcional, cianosis o evento de embolia paradojal

 – Ablación por RF de vías accesorias si se asocia WPW y en presencia de arritmia auricular o sos-

pecha de arritmia ventricular

 – Se indica cirugía o reoperación en presencia de IT severa con dilatación progresiva del VD, 

desaturación al esfuerzo, embolia paradojal y/o taquiarritmias

 – Cirugía del “cono” como técnica de reparación

 – Pacientes con anomalía de Ebstein deberían controlarse con especialista en ACC

 II B

 IIa B

 IIa B

 I B

 I C

 IIa B

 IIa B

 I B

Recomendaciones para el manejo de la anomalía de Ebstein Clase Nivel

Tabla 34. Recomendaciones y manejo en la anomalía de Ebstein

10) Tetralogía de Fallot
Introducción
La TF presenta una prevalencia del 10% entre todas las formas de CC y es la más común de las lesiones cianó-
ticas después del año de edad.

Se caracteriza por cuatro lesiones típicas: CIV subaórtica no restrictiva, cabalgamiento de la Ao (<50%), 
OTSVD que puede ser infundibular, valvular o combinada, asociada o no con estenosis supravalvular o de ramas 
y consecuente hipertrofia ventricular derecha. Puede presentar lesiones asociadas: CIA, CIV muscular, arco 
aórtico derecho, coronaria descendente anterior izquierda anómala y canal atrioventricular común. Las formas 
genéticas se asocian con: microdelección 22q11.2 (15%), trisomía 21 y síndromes de Alagille, Noonan, Williams 
y Klippel-Feil.

Historia natural y modificada 
La fisiopatología inicial produce reducción del flujo pulmonar, presión sistémica del VD, cortocircuito de derecha 
a izquierda y presencia de cianosis. 

Las cirugías paliativas, como las anastomosis subclavio-pulmonares, aportan mayor flujo pulmonar y mejoran 
la cianosis cuando los lactantes son muy pequeños. Esto fue frecuente en una época del desarrollo quirúrgico.
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La corrección quirúrgica definitiva consiste en aliviar la OTSVD y el cierre de la CIV para eliminar la cianosis 
y normalizar el flujo pulmonar. La cirugía en el tracto de salida de VD consiste en: resección infundibular, valvo-
tomía pulmonar, parche en la salida de VD y, si es necesario, parche transanular. La presencia de una coronaria 
anómala en el tracto de salida de VD obliga la colocación de un conducto VD-AP.

Actualmente, la corrección se realiza entre los 6 y 18 meses con una mortalidad inferior al 1% y con una 
supervivencia excelente después de los 35 años (85%).

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
Los pacientes adultos con TF reparada presentan las siguientes secuelas: 

IP: cuando es significativa se asocia a parche transanular y puede ser bien tolerada por años. Pero, en muchos 
casos, deriva a dilatación y disfunción del VD con síntomas que progresan con el pasaje del tiempo y la asociación 
de estenosis distal de la AP.

OTSVD: la obstrucción residual puede ser infundibular, valvular, del tronco y ramas de la AP. La elevación 
de la presión de VD predice un pobre resultado y menor tolerancia al esfuerzo, aun cuando el VFDVD sea más 
pequeño.

Dilatación y disfunción ventricular derecha: la dilatación del VD se debe a la IP de larga data con obstrucción 
asociada o sin ella. La dilatación del VD puede derivar en IT significativa con mayor dilatación de esta cavidad.

Dilatación y disfunción ventricular izquierda: la sobrecarga de VFDVI puede ocurrir por una paliación per-
sistente (Blalock-Taussig-Thomas), CIV residual y/o IAo. La disfunción del VI, además, puede resultar de una 
interacción ventrículo-ventricular adversa por dilatación progresiva del VD. La remodelación del VD debido a IP 
está asociada con una reducción del strain longitudinal de la pared libre de VI a pesar de tener FE preservada.

Disfunción ventricular derecha e izquierda: además de las causas para VD y VI, la disfunción de ambos ventrí-
culos puede deberse a cianosis prolongada antes de la corrección y/o inadecuada protección miocárdica (primera 
época) durante la reparación, disincronía electromecánica (250) y anormalidades coronarias. Otros mecanismos 
subyacentes pueden ser: daño miocárdico, secuelas de la reparación quirúrgica y conducción eléctrica anormal. 
La incidencia de insuficiencia cardíaca se incrementa con la edad. Las estrategias de manejo en enfermedad 
cardíaca adquirida son frecuentemente aplicadas en estos pacientes, aunque la efectividad para el VD es incierta.

Arritmia auricular/ventricular y MSC: se ha estimado la prevalencia de la arritmia auricular en un 20% 
y la ventricular en un 15%, con un gran incremento después de los 45 años de edad. La TRIA que abarca el 
istmo cavo-tricuspídeo y la incisión de la aurícula derecha está asociada con el agrandamiento de esta cavidad. 
La FA está facilitada por la dilatación de la aurícula izquierda. Las arritmias ventriculares comprenden: la TV 
polimorfa y fibrilación ventricular relacionada con falla severa de la función ventricular derecha e izquierda y 
la TV sostenida monomorfa relevante en la TF reparada, y –aunque ambas arritmias pueden producir MSC– se 
requiere reconocer los diferentes sustratos de la arritmia ventricular para estratificar el riesgo y tratamiento. El 
sustrato anatómico está relacionado con istmos rodeados por tejidos no excitables. La dimensión y propiedad de 
conducción de los istmos puede evaluarse con mapeo por estudio electrofisiológico (EEF) y la ablación posterior 
es efectiva. La incidencia de MSC en el Fallot reparado es de 2% por década. Los factores de riesgo para MSC 
incluyen: disfunción sistólica o diastólica de VI, TV no sostenida, duración del QRS > de 180 ms, fibrosis extensa 
de VD por RMC y TV sostenida inducible por EEF.

CIV residual: puede deberse a dehiscencia del parche o, por insuficiencia del cierre completo al momento de 
la cirugía, puede derivar en sobrecarga de VFDVI.

Dilatación de raíz aórtica con IAo: puede ocurrir años después de la cirugía inicial. La dilatación de raíz de 
Ao es progresiva y ocurre en un 15% de los casos. No se conoce bien el mecanismo (anormalidad intrínseca de 
la Ao o incremento del flujo) y deriva comúnmente en insuficiencia valvular y raramente en disección aórtica.

Exámenes diagnósticos en pacientes reparados
Hallazgos clínicos: incluyen segundo ruido desdoblado amplio, soplo diastólico de alta frecuencia en el borde es-
ternal izquierdo de IP, soplo sistólico eyectivo rudo de OTSVD, un soplo diastólico de IAo y un soplo pansistólico 
de CIV residual. Se debe determinar la clase funcional de la NYHA en correlación con la etapa fisiológica para 
decidir la periodicidad de los controles y estudios complementarios. En clase funcional I y II se debe controlar 
cada 12 y 24 meses, en tanto que en las III y IV los controles son más estrechos, entre 3 y 6 meses.

ECG: en general muestra bloqueo completo de rama derecha dependiente del método quirúrgico y también 
del grado de dilatación del VD. Un QRS ≥180 ms y, si es progresivo, es factor de riesgo para TV y MSC. Se debe 
realizar cada 12 meses.

ETT: permite evaluar la OTSVD y la IP residual, la CIV residual, la función y el tamaño de ambos ventrículos, 
la IT, la presión de VD, el tamaño de la raíz aórtica e IAo. La medición del strain ayuda a cuantificar el grado de 
disincronía electromecánica. Los estudios pueden efectuarse cada 6 a 24 meses de acuerdo con la clase funcional. 
Es innecesaria si en el mismo año se efectuó una RMC.
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Holter: se utiliza para registro de eventos. Se puede evaluar cada 12 y 24 meses, según necesidad.
EEF: selecciona pacientes en caso de alto riesgo, sospecha clínica de arritmia y antes de reoperación del tracto 

de salida de VD. La TV sostenida inducible tiene valor pronóstico para TV clínica o MSC (251). 
PECP: evalúa el momento de reintervención y aporta información pronóstica (252). 
RMC y TAC: son los métodos de elección para evaluar volumen y función de VD, IP, tamaño de AP, infundíbulo, 

Ao ascendente, posición de grandes vasos o conductos en relación con el esternón (reesternotomía) y evaluación 
de cortocircuito residual (relación Qp: Qs). La medición de los volúmenes sistólicos y diastólicos de VD por RMC 
en pacientes con Fallot corregidos han establecido límites para la normalización del tamaño del VD después del 
RVP, cuando el VFSVD es >80 mL/m2 y el VFDVD es >160 mL/m2 (253). El realce tardío del gadolinio demuestra 
fibrosis, su extensión en relación con otros factores de riesgo para TV y MSC. La TAC provee información sobre 
arterias coronarias en relación con el tracto de salida de VD antes de la cirugía o del cateterismo para RPVP, 
calcificación del conducto y la presencia de CSP. Es una alternativa para cuantificar el VD en presencia de MP o 
CDI. Se puede utilizar para evaluaciones cada 12 y 36 meses, según clase funcional y etapa fisiológica.

Cateterismo cardíaco: uso restringido para el intervencionismo y para medir presión y resistencia de la AP.

Tratamientos quirúrgicos y procedimientos (Tabla 35)

 – El RVP es recomendable en pacientes sintomáticos con severa IP y/o al menos moderada OTSVD 

(254) En pacientes con tracto de salida operados con homoinjertos, prótesis biológicas o con-

ductos es preferible el RPVP (255)

 – El RVP debería considerarse en pacientes asintomáticos con severa IP y/o OTSVD cuando está 

presente uno de los siguientes criterios: a) reducción objetiva de la capacidad al esfuerzo, b) 

progresiva dilatación sistólica y diastólica de VD con IT moderada y en aumento (253), c) pro-

gresiva disfunción de VD y d) OTSVD con presión sistólica de VD >80 mm Hg 

 – El cierre de CIV debería considerarse cuando exista una sobrecarga de volumen de VI significa-

tiva o si el paciente desarrolla hipertensión vascular pulmonar

 – En pacientes con TV sostenida en plan para cirugía con RVP o cateterismo intervencionista para 

RPVP, se debería considerar el mapeo electrofisiológico preoperatorio y la ablación de la TV 

antes o durante la intervención (256)

 – El EEF, incluida la estimulación eléctrica programada, debería considerarse en la estratificación de 

riesgo de MS en pacientes con algunos de los siguientes factores de riesgo: a) disfunción VD/VI, 

b) TV sintomática no sostenida, c) duración del QRS ≥180 ms, d) cicatriz extensa de VD en RM

 – Un CDI debería implantarse para prevención secundaria de MS

 – El implante de CDI debería considerarse en pacientes seleccionados con múltiples factores de 

riesgo para MS, que incluyan: a) disfunción de VI, b) TV sintomática no sostenida, c) duración 

del QRS ≥180 ms, d) cicatriz extensa del VD en RM y e) TV inducible por estimulación eléctrica 

programada (257)

 – La ablación por catéter o cirugía para TV sintomática, sostenida y monomorfa con función biven-

tricular conservada es una alternativa a CDI en centros con experiencia y buenos resultados (258)

 I C

 IIa C

 IIa C

 IIa C

 IIa C

 I C

 IIa C

 IIb C

Pacientes con EVP moderada-severa Clase de Nivel de 
 recomendación evidencia

Tabla 35. Tratamientos quirúrgicos y procedimientos en ACC con TF

Seguimiento
Todos los pacientes deben ser evaluados en centros especializados para ACC anualmente, excepto que estén en 
clase funcional III y IV porque entonces deberán ser evaluados cada 3 y 6 meses.

Consideraciones adicionales
Ejercicios-Deportes: sin restricciones para pacientes asintomáticos con buena hemodinamia. Deben ser limitados 
a actividades de baja intensidad los pacientes con riesgo para arritmias-MS, disfunción biventricular avanzada 
y dilatación severa de Ao ascendente.
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Embarazo: alto riesgo en pacientes no corregidas. Bajo riesgo en pacientes con buena hemodinamia. Riesgo 
de arritmias e insuficiencia cardíaca derecha en pacientes con lesiones residuales significativas. El embarazo no 
produce efecto adverso a largo plazo en la función cardiovascular.

Profilaxis de EI: recomendada en todos los pacientes reparados o no.

11) Atresia pulmonar con comunicación interventricular
Introducción
La atresia pulmonar con comunicación interventricular (AtPCIV) en realidad se trata de una forma muy severa 
de TF, en la que existe atresia del tracto de salida del VD que ocurre a nivel valvular, infundibular o combinada. 
Su prevalencia en estudios regionales es del 0,042 por 1000 nacidos vivos (259). En centros especializados de 
gran volumen puede encontrarse en el 25% de los pacientes con TF (260). Puede ser congénita o adquirida, en 
este caso de tipo infundibular en un paciente previamente paliado con una anastomosis sistémico-pulmonar. La 
posibilidad de vida está asociada a la presencia de un ductus arterioso permeable (DAP) en su sitio habitual u 
originado en la pared inferior del cayado aórtico o bien por la presencia de CSPs mayores originadas la más de 
las veces de la aorta torácica (directas) o de sus ramas (indirectas) por persistencia de arterias primitivas que 
permiten la irrigación pulmonar. Puede suceder que sean de alto flujo y producir insuficiencia cardíaca. Los 
ACC con esta anomalía rara vez sobreviven sin recibir tratamiento alguno en situaciones que permitan un flujo 
adecuado e hipoxia poco severa. Con mayor frecuencia se trata de pacientes que, a lo largo de su existencia, han 
sobrellevado diversas intervenciones por cirugía o cateterismo con la finalidad de posibilitar eventualmente una 
focalización o rehabilitación de la circulación pulmonar (261). La asociación con la microdeleción del cromosoma 
22q11.2 es relativamente frecuente, por lo que se aconseja el estudio genético (262).

Historia natural modificada
Depende del tipo de irrigación pulmonar. Si esta es a través de un DAP, el paciente semeja una TF severa, por 
lo que recibe prostaglandinas seguidas de anastomosis de Blalock-Taussig (BT) o bien, si la morfología del DAP 
es adecuada, tiene la opción de stent ductal por cateterismo (263). Posteriormente se efectúa reparación de la 
TF a mayor edad con menor riesgo que si se efectuara inicialmente, que puede ser la conducta en sitios con 
cirugía de excelencia. La irrigación pulmonar por CSPs puede permitir sobrevida sin paliación inmediata. Si 
estas colaterales tienen alto flujo provocando insuficiencia cardíaca, pueden requerir embolización de algunas 
ramas por intervencionismo con catéter. Por el contrario, con irrigación inicial adecuada dado que puede ocurrir 
estenosis por proliferación intimal (264), la conducta sería angioplastia transluminal con balón con stent o sin 
él. La irrigación pulmonar en estos pacientes es muy variada con distintos grados de complejidad. Las arterias 
pulmonares nativas pueden ser o no confluentes y se nutren desde un DAP o CSPs . El ductus puede ser bilateral 
y, cuando coexiste con CSPs , los segmentos pulmonares se irrigan generalmente por uno de los dos nutrientes 
por separado. Sin embargo, como lo indicaron Freedom y col. en su monumental aporte angiográfico, es posible 
la alimentación de algunos segmentos por ambas circulaciones, lo que requiere conocer con exactitud cómo están 
irrigados para considerar el tratamiento quirúrgico (265). En raros casos, la irrigación depende de persistencia del 
quinto arco aórtico. Finalmente, de modo adquirido, las arterias bronquiales pueden convertirse en colaterales 
de las arterias pulmonares periféricas.

Exámenes diagnósticos
Los pacientes que llegan a la edad adulta muy rara vez no han sobrellevado intervenciones desde recién nacidos 
y luego en la infancia, niñez y adolescencia. En la situación ideal de TF con atresia pulmonar y DAP, después de 
la reparación tienen una evolución semejante a los pacientes con TF reparada. Si se trata de aquellos con APCIV 
e irrigación predominante por CSPs pueden tener distintos grados de cianosis y sus consecuencias, dependiendo 
de los tratamientos recibidos. En el examen cardíaco presentan un R2 único e intenso y distintos tipos de soplos, 
sistólicos por EP o CIV, diastólicos por insuficiencia pulmonar y aórtica o continuos por colaterales o paliación 
previa. Los exámenes complementarios radiológicos muestran el cœr en sabot, en 20% de los casos arco aórtico 
derecho y vasculatura pulmonar variada, según la alteración anatómica presente. EL ECG por su parte revela 
HVD, los que tienen hiperflujo pulmonar pueden presentar HVC, los operados con ventriculotomía BRD y por 
último en los ACC arritmias variadas que se identifican más bien con Holter. La ecocardiografía Doppler, ahora 
con disponibilidad de imágenes tridimensionales, permite determinar las características de la atresia, de la 
CIV, el grado de dextroposición de la aorta, el tamaño de las cavidades y arteria pulmonar, la presencia o no de 
confluencia de las ramas, la fuente de irrigación, origen y distribución de las arterias coronarias y las anomalías 
asociadas. Además, por la facilidad de su ejecución es un instrumento ideal para uso intraoperatorio y posope-
ratorio, en el primer caso con ETE (266). Finalmente, para una acabada evaluación anatómica y planeamiento 
de la estrategia quirúrgica, la TAC y la RMC junto con el cateterismo cardíaco y angiocardiografía son cruciales 
en forma multimodal para el estudio de esta compleja y heterogénea CC (267).
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Tratamiento quirúrgico
Los principios generales para el tratamiento dependen de la respuesta a los interrogantes de cómo llega la sangre 
a los pulmones y cómo se origina la irrigación de los segmentos broncopulmonares (265). Si la irrigación solo 
depende de un ductus, el tratamiento es similar al de una TF sin atresia pulmonar. La situación es más compleja 
cuando hay CSPs de por medio. En esta circunstancia, la cirugía inicial consistía generalmente en tratar por 
etapas y posteriormente en unifocalizar o rehabilitar la circulación pulmonar. Puesto que este abordaje no mejo-
raba la mortalidad global comparado con la historia natural (268), desde la Universidad de Stanford se propuso 
una modalidad más radical consistente en unifocalizar y reparar por esternotomía en una etapa en lactantes con 
cierre de la CIV, adecuación del árbol arterial pulmonar nativo y colocación de un conducto valvulado VD-AP 
(269). Se trata de una cirugía muy compleja, de larga duración y que debe realizarse en centros especializados 
con extensa experiencia. Recientemente se actualizaron los resultados de Stanford en más de 300 pacientes que 
mostraron que, en el 80% de los casos, se logró el objetivo, en el 15% por anatomía desfavorable se efectuó ventana 
aorto-pulmonar y unifocalización y, posteriormente, casi el 80% tuvo reparación completa. Otros tipos de cirugía 
se efectuaron en el 5%. En 97% del primer grupo se obtuvo reparación completa y la mortalidad fue del 1,5%. 
En los que se unifocalizó más shunt, la mortalidad fue 8% y en el 78% se logró finalmente reparación completa. 
Los reparados tuvieron una relación de presión VD:Ao inferior a la del otro grupo (270,271) El conducto VD-AP 
requiere recambio a medida que el paciente crece, al principio es quirúrgico y, cuando el crecimiento lo permite, 
por cateterismo intervencionista. Si se tiene en cuenta que el paciente no reparado raras veces sobrevive hasta 
la tercera década, este nuevo abordaje es ideal con 90% de los casos reparados (271).

Seguimiento
Los pacientes con TF y atresia pulmonar reparados deben ser controlados en centros terciarios y, si es posible, 
por especialistas en ACC. Los más complejos con AtPCIV- CSPs necesariamente debieran seguirse en centros 
especializados de ACC teniendo en cuenta que requerirán intervenciones en el conducto VD-AP y reemplazo de 
VP por intervencionismo así como estudios de imagen multimodales por especialistas. Obviamente requieren 
profilaxis de EI, administración de las vacunas correspondientes, control odontológico y, en caso de cirugías no 
cardíacas, estas deberían realizarse en centros especializados y con una prolija evaluación preoperatoria con 
prueba funcional cardiopulmonar en cirugías programadas.

12) Conducto ventrículo derecho-arteria pulmonar 
Sobre el total de más de 2 millones de portadores de CC en Estados Unidos , muy frecuentemente la anomalía 
es valvular (aislada o asociada). Después de la válvula aórtica bicúspide, la OTSVD ocupa el segundo lugar en 
frecuencia (273). Existen cuatro diferentes fenotipos estrictamente relacionados con la ubicación anatómica 
(véase sección 8): 
– a) estenosis subinfundibular, b) estenosis infundibular, c) estenosis valvular pulmonar (la forma 

más frecuente de OTSVD con sus fenotipos en cúpula, displásico y univalvular o bivalvular como 
en TF), d) estenosis pulmonar supravalvular (en tronco principal, bifurcación o ramas, de novo 
o secundaria como secuela de cerclaje o derivaciones sistémico-pulmonares). Cuando afecta al vaso más del 
50%, se considera significativa y requiere intervención para liberar la estrechez (274).

– Una forma de OTSVD compleja y severa es aquella que no permite una reconstrucción anatómica nativa, 
como ocurre en ciertas lesiones congénitas: AtP, truncus arterioso, TF, agenesia de válvula pulmonar, cirugía 
de Rastelli y operación de Ross.

Evaluación y seguimiento 
Los pacientes adultos con antecedentes de OTSVD en cualquier ubicación e independientemente del tratamiento 
recibido necesitan seguimiento y control por un especialista en ACC. La frecuencia y complejidad de los estudios 
complementarios en gran medida depende de la severidad de las lesiones. El ecocardiograma Doppler transtorá-
cico (ETT) y el transesofágico (ETE) más aún en la forma 3D y operado con experiencia, brindará información 
útil y fiable a partir de la cual el especialista avanzará en estudios complementarios de mayor complejidad, tales 
como TAC de alta resolución, RMC y cateterismo cardíaco (27).

Las pruebas de ejercicio cardiopulmonar (PECP) están tomando mayor relevancia en lo que se denomina 
evaluación de la reserva cardiorrespiratoria ante el ejercicio físico; es una forma objetiva de cuantificar la tole-
rancia a la actividad física, permitiendo hacer un seguimiento comparativo con la evolución de los síntomas. Las 
pruebas recomendadas son la caminata de 6´ (test de Cooper modificado) y la prueba de consumo máximo de 
O² en ejercicio (VO² máx). Ambas son no invasivas y, realizadas por expertos, brindan valiosa información en el 
seguimiento y toma de decisiones en pacientes ACC de novo o con tratamientos previos (275).
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Tratamiento de la OTSVD
La magnitud de la OTSVD es variada, relacionada con la severidad de la lesión y la ubicación anatómica; cuando 
esta es crítica produce falla extrema del VD y hasta su claudicación. (27). Por otro lado, las lesiones leves pasan 
absolutamente inadvertidas con función del VD preservada o levemente deteriorada. Por lo general son hallazgos 
detectados en la vida adulta. 

Las estenosis leves y con gradientes <25 mm Hg no requieren intervención, solo seguimiento anual, salvo 
que aparecieran síntomas tales como fatiga, disnea y/o arritmias.

La valvotomía pulmonar con catéter balón suele ser el tratamiento primario de elección en la EVP; es 
probable que no sea definitivo y puede ser necesario repetir el procedimiento por recurrencia de la estenosis. 
Cuantas más valvotomías pulmonares se requieran, mayores chances de causar insuficiencia pulmonar (IP).

En el fenotipo de VP displásica está indicada la plástica valvular pulmonar quirúrgica como tratamiento 
inicial. Ante la presencia de un “anillo” pulmonar hipoplásico y/o estrechez del infundíbulo del VD, es posible 
que la plástica valvular no sea la corrección adecuada, por lo que se deberá evaluar el recambio valvular o 
implante de un tubo valvulado con reconstrucción y resecciones de bandas musculares mal implantadas y/o 
hipertrofiadas a nivel del tracto de salida del VD; esto dependerá del tipo de lesión, edad del enfermo y las rela-
ciones antropométricas. Hay información bien fundada que avala la colocación una prótesis valvular del mayor 
diámetro cada vez que sea posible.

En lesiones complejas del tracto de salida de VD se requiere la colocación de un conducto VD-AP en la in-
fancia, que generalmente obliga a la reintervención temprana por estenosis (conducto pequeño), insuficiencia 
u otras complicaciones (EI).

En ACC, las indicaciones para implante de una VP ya sea de manera percutánea o por cirugía son las 
siguientes: a) reemplazar una válvula protésica deteriorada, b) deterioro de un conducto VD-AP previamente 
colocado, c) como tratamiento de novo en OTSVD, d) insuficiencia valvular pulmonar severa y e) dilatación 
aneurismática de la arteria pulmonar principal (26).

En relación con el momento del procedimiento (Tabla 36) se considera: a) la OTSVD a cualquier nivel mayor 
de 64 mm Hg, cuando no necesita sustitución valvular e independiente de los síntomas, debe ser reparada(CR: 
I- NE:C); si el gradiente es menor de 64 mm Hg se debe intervenir cuando hay síntomas relacionados con la 
OTSVD, FEVD reducida o IT moderada y shunt de D-I por CIA o CIV (CR:IIa-NE:C); b) un gradiente superior a 
64 mm Hg en un paciente sintomático y la sustitución quirúrgica como la única opción, se recomienda la cirugía 
(CR:I-NE:C); en caso de que el paciente esté asintomático, se recomienda la cirugía cuando presenta algunas de 
las siguientes condiciones: PECP reducida, FEVD baja o IT significativa, presión sistólica de VD superior a 80 
mm Hg y/o shunt D-I por CIA o CIV (CR:I-NE:C); c) la intervención en ERAP debe ser considerada si la estenosis 
es mayor del 50% y la presión sistólica de VD es mayor de 50 mm Hg (CR:IIa-NE:C) (27).

Tabla 36. Tratamiento de las OTSVD. Modificado de Baumgartner H, et al. (27)

¿Gradiente pico > 64 mm Hg ?

 NO SÍ

 Con 1 o más: ¿Reemplazo valvular requerido para la intervención?

 Síntomas por OTSVD

 Función VD ↑ + ↓ IT

 CC D a I por CIA o CIV

 NO SÍ NO SÍ

 Control Intervención Intervención al Asintomático Sintomático

 periódico (Clase IIa) margen de Cx:

  (Clase I) 

    Capacidad de esfuerzo ↓ Intervención

    Función VD ↓ + ↑ IT (Clase I)

    Presión VD ↑ 80 mm Hg

    CC D a I por CIA o CIV
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El implante de prótesis valvulares percutáneas en posición pulmonar es un recurso terapéutico útil y válido, 
siempre y cuando la estenosis sea solamente valvular, en ausencia de compromiso infundibular y sin dilatación 
aneurismática del tronco de AP. En caso contrario, es recomendable un procedimiento quirúrgico. 

El tipo de prótesis para implantar dependerá de las características de la lesión y su morfología. Los resultados 
iniciales y a mediano plazo son muy aceptables y se estima que, con relación a la cirugía, la sobrevida y la liber-
tad de reintervención son comparables. La durabilidad limitada por biodegradación ocurre en todos los injertos 
valvulares biológicos no autólogos y se conoce como deterioro valvular estructural (DVE) (276, 276 bis).

Sobre las prótesis biológicas implantadas por catéter hay buena información que evidencia, sin justificación 
rigurosa, mayor incidencia de EI protésica (277). Estos pacientes deben ser controlados posteriormente con 
aspirina porque se infiere que la EI se debe al acúmulo previo de plaquetas.

Los homoinjertos pulmonares criopreservados y con proceso de des-celurización demostraron ser los injertos 
valvulares pulmonares de mayor durabilidad, aunque, en el “mundo real”, estos conductos biológicos son de difícil 
acceso y disponibilidad. La cirugía de reemplazo valvular pulmonar es uno de los procedimientos quirúrgicos más 
frecuentes entre los ACC. El injerto de elección sería un homoinjerto pulmonar criopreservado; otras alternativas 
válidas son válvulas biológicas porcinas sin soporte y que tienen incorporada la primera porción de la aorta as-
cendente; también son una opción las válvulas biológicas de pericardio bovino con proceso de desmineralización, 
lo cual retrasaría el proceso de biodegradación que lleva al DVE. Más aún, algunas válvulas de pericardio bovino 
originalmente diseñadas para posición aórtica están montadas sobre un ingenioso soporte metálico expandible 
previendo un futuro DVE y la eventual necesidad de implantar una nueva prótesis biológica por catéter, técnica 
“valve in valve” (válvula dentro de otra válvula). El soporte expandible por balón facilita el agrandamiento del 
anillo permitiendo el implante percutáneo de una nueva VP de mayor diámetro. Cuando es necesario im-
plantar o reemplazar un conducto VD-AP, se debe tener absolutamente presente la posibilidad de 
reiteradas cirugías en el transcurso de la vida del paciente; por ello es imprescindible realizar la 
operación más duradera y dejando previstas futuras reintervenciones.

Las OTSVD que cursan con una evolución insidiosa pueden desarrollar disfunción severa del VD e IT secun-
daria a dilatación del anillo valvular (278); es fundamental efectuar plástica de esta válvula con colocación de un 
anillo protésico a los fines de otorgarle estabilidad al procedimiento y evitar las consecuencias de una insuficiencia 
valvular residual, que con frecuencia se agrava en el transcurso del tiempo.

Tabla 37. Durabilidad de prótesis valvulares pulmonares implantadas por cateterismo o cirugía

Bioprótesis DVE a 3 años DVE a 5 años DVE a 10 años

Homoinjerto 12% (19) 40% (2) 25-60% (2,3)

Pericardio bovino – 11% (20) 22% (4)

Contegra – 20-27% (21,22) –

Edwards prima 20% (23) 1% (24) –

Carpentier-Edwards 0% (25) – –

Hancock II – 4-17% (26,27) 50% (5)

Melody 2-10 % (28,30)  –

Perimount – 11-26% (37,31) 20% (5)

Toronto SPV 10,5% (32)

Las cifras entre paréntesis indican el número de pacientes correpondientes a los porcentajes. DVE: deterioro 
valvular estructural. 

Información muy reciente proveniente de un estudio multicéntrico alemán (276) con un número considerable 
de pacientes (997 enfermos) y por un período 40 años, con las limitaciones propias de este tipo de evaluaciones, y 
en quienes se habían implantado por cirugía o por catéter válvulas pulmonares protésicas y/o se habían colocado 
stents, la evidencia mostró que en el transcurso de 30 años el 80% necesitó 3 procedimientos, 20% reemplazos 
valvulares quirúrgicos y 42% reemplazos valvulares percutáneos o quirúrgicos, lo que equivale a un procedimiento 
cada 2,6 años. Las válvulas implantadas por catéter recién se analizaron a partir de los últimos 10 años. Una vez 
más quedó en evidencia que los homoinjertos pulmonares fueron las prótesis de elección para implantar en 
el TSVD por su mayor durabilidad (Tabla 37).
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IV – LESIONES COMPLEJAS

13) Transposicion de grandes arterias
Historia natural y modificada 
La TGA consiste en una discordancia a nivel de la unión ventrículo-arterial donde la Ao emerge del VD y la AP 
del VI. De esa manera se crean dos circuitos en paralelo, aislados entre sí a menos que exista una comunicación 
auricular, ventricular o un ductus. 
a) Prevalencia al nacer: es de 0,211/1000 nacidos vivos y más frecuente en varones, con una relación 2/1. 
b) Alteraciones anatómicas: puede presentarse de manera aislada, denominándose TGA simple, o asociarse a 

otras CC como CIV (45%), obstrucción al tracto de salida del VI (25%) y CoA (5%), conformando una TGA 
compleja. 

c) Fisiopatología inicial y evolutiva: en el recién nacido (RN), si tiene un FOP o un pequeño defecto septal (60%), 
la acidosis metabólica será lo predominante. En caso de tener una CIV grande (20%), insuficiencia cardíaca 
congestiva (279). Dejada a libre evolución, la sobrevida es excepcional.

d) Intervenciones quirúrgicas y por catéter iniciales: la mayoría de los pacientes adultos habrán sido sometidos 
a una septostomía auricular temprana con el catéter balón de Rashkind. Posteriormente son tres las opciones 
quirúrgicas con las que los adolescentes/adultos pueden llegar a esa edad. 

Cirugía de Mustard o Senning (switch auricular o reparación fisiológica)
Consiste en redirigir los retornos venosos sistémicos y pulmonares con pericardio o dacrón (Mustard) o con el 
tabique y pared auricular (Senning).

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones 
Las complicaciones más comunes:
– Insuficiencia del VD sistémico: determinante fundamental de la supervivencia.
– Desarrollo de EsubP asociado o no con movimiento anterior sistólico de la válvula mitral.
– Regurgitación tricuspídea (válvula AV sistémica).
– Residuos y secuelas relacionadas con el deflector intraauricular: estenosis. Cortocircuitos triviales del deflector 

con shunt de izquierda a derecha (15% de los pacientes). Las fugas grandes del deflector son inusuales.
– Las arritmias auriculares son consecuencia de la disfunción del nódulo sinusal y de las incisiones quirúrgi-

cas del tejido auricular. Las taquiarritmias auriculares se toleran mal debido al tamaño considerablemente 
reducido de los compartimentos auriculares. 
Los pacientes con bloqueo AV completo a menudo tienen ritmos de escape adecuados y son asintomáticos; no 

obstante, tienen riesgo de síncope y muerte súbita.
– Taquiarritmias ventriculares: TV o FV.
– Obstrucción de la vena cava inferior o de la vena cava superior como complicación tardía en 5 a 10% de los 

pacientes.
– Enteropatía perdedora de proteínas.
– Alteración en la ventilación/perfusión.
– Hipertensión pulmonar puede ser tanto poscapilar como precapilar (HAP).
– Muerte súbita. 

Las tasas de supervivencia a 20 años después de las operaciones de Mustard y Senning fueron 78% y 84%, 
respectivamente (280. La capacidad de ejercicio está reducida por disminución del volumen minuto (281). 

Exámenes diagnósticos
De rutina
En el ECG: signos de hipertrofia de cavidades derechas, taquiarritmias o bradiarritmias, ritmos de la unión, 
ritmo de marcapaso, etc. La ergoespirometría permite evaluar la repercusión de las secuelas morfológicas en la 
hemodinámica del paciente que pueden influir en el rendimiento del ejercicio. El estudio Holter permite detectar 
las anormalidades de la conducción ya mencionadas.

Especiales
Ecocardiograma: es fundamental la evaluación y búsqueda de estenosis de las vías venosas sistémicas o pulmo-
nares, o ambas, la fuga del deflector auricular (que actúa como septo interauricular fisiológico), insuficiencia 
tricuspídea (válvula AV sistémica), disfunción sistémica del VD y signos de hipertensión pulmonar.
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RM cardíaca
Permite evaluar los deflectores venosos sistémico y pulmonar en busca de obstrucción o fugas mediante una 
variedad de técnicas. El uso del realce tardío con gadolinio en el VD se asoció a edad avanzada, disfunción del 
VD, menor consumo máximo de oxígeno y efectos adversos, como la taquiarritmia auricular (282). 

TAC cardíaca
La TAC es muy adecuada para visualizar la extremidad superior distal de la vía venosa sistémica, en su entrada 
en la aurícula derecha, para evaluar algún estrechamiento u obstrucción. También evalúa la vía venosa pulmonar.

Cateterismo
Evalúa el grado de obstrucción de los deflectores, fugas, y permite realizar un tratamiento efectivo con interven-
ciones por catéter y con menor riesgo de complicaciones que la cirugía. 

Estudio electrofisiológico
El EEF revela un deterioro de la función del nódulo sinusal en 37 a 100% de los pacientes. Esta anomalía des-
pués de las operaciones de Mustard o Senning es frecuente pero la identificación de los pacientes con riesgo de 
desarrollar enfermedad del nódulo resulta difícil (283). 

Tratamiento médico
Hasta el momento no hay recomendaciones sólidas con respecto a un efecto beneficioso de esta terapia médica 
en adultos con disfunción sistémica del VD (284).

Tratamiento intervencionista con catéter/cirugía
Pruebas de electrofisiología, ablación, terapia de resincronización cardíaca y desfibriladores automáticos im-
plantables:

El mantenimiento del ritmo sinusal es el objetivo en todos los pacientes. La ablación con catéter con mapeo 
intracardíaco se recomienda como tratamiento de primera línea sobre el tratamiento farmacológico a largo plazo, 
aunque los estudios e intervenciones electrofisiológicas son complejos, ya que los deflectores interfieren con el 
acceso normal a las aurículas (285). 

El istmo cavotricuspídeo es en general el objetivo principal del EEF. La estimulación eléctrica programada para 
la estratificación del riesgo no es útil. Los pacientes con bloqueo AV completo tienen riesgo de síncope y muerte 
súbita, por lo que generalmente se justifica el implante de MP. El tratamiento de las taquicardias ventriculares 
y la indicación de CDI siguen las recomendaciones generales para ACC. 

 
 – En pacientes sintomáticos con estenosis del deflector, se recomienda la colocación de stents 

cuando sea técnicamente posible

 – En pacientes sintomáticos con fugas del deflector y cianosis en reposo o durante el ejercicio, 

o con una fuerte sospecha de émbolos paradójicos, se recomienda la colocación de un stent 

(cubierto) o el cierre con dispositivo cuando sea técnicamente posible

 – En pacientes con fugas en el deflector y síntomas debidos a un shunt izquierda a derecha, se 

recomienda la colocación de un stent (cubierto) o el cierre con dispositivo cuando sea técnica-

mente posible

 – En pacientes asintomáticos con fugas del deflector con sobrecarga de volumen ventricular 

debido a un shunt izquierda a derecha, se debe considerar la colocación de un stent (cubierto) 

o el cierre con dispositivo cuando sea técnicamente posible

 I C

 I C

 I C

 IIa C

 Clase Nivel

Tabla 38. Recomendaciones para la intervención con catéter (27)
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Cirugía de switch arterial o cirugía de Jatene o reparación anatómica
Se inició en 1976 y actualmente hay adolescentes y adultos con este procedimiento.
Lesiones residuales, secuelas y complicaciones 

Las complicaciones más comunes son:
– Hipoperfusión coronaria: el pronóstico a largo plazo depende principalmente de que el implante coronario 

crezca sin kinking. 
– Dilatación de la raíz de la neoaorta e insuficiencia aórtica.
– Estenosis supravalvular pulmonar y de las ramas pulmonares por estar elongadas y deplazadas en la maniobra 

de Lecompte, por delante de la aorta ascendente. 
–  Estenosis supravalvular aórtica: poco común y ocurre en aproximadamente el 0,1% de los pacientes.

La sobrevida a 20 años de un switch arterial en pacientes con transposición simple es del 92% frente al 77% 
para aquellos con transposición compleja. La sobrevida libre de eventos es regular y el 17% presenta al menos 
una lesión como disfunción ventricular, disfunción valvular o arritmias (286). La capacidad de ejercicio está leve-
mente reducida, aunque puede ser normal. La incidencia de complicaciones tardías relacionadas con las arterias 
coronarias es muy baja, lo que hace cuestionable si la realización de imágenes de rutina está justificada (287). 

Exámenes diagnósticos
– El ETT es la modalidad más costo-efectiva que proporciona información sobre la función del ventrículo 

izquierdo (global y regional) y estenosis en los sitios anastomóticos arteriales. Debido a su posición, muy 
anterior y justo detrás del esternón, la visualización ecocardiográfica de la bifurcación y de ambas ramas es 
muy dificultosa.

– La RMC permite abordar de manera integral las secuelas posoperatorias más comunes e informar el estado 
tanto de los ventrículos izquierdo y derecho, como la presencia de fibrosis y/o infarto de miocardio, la exten-
sión de la obstrucción de los tractos de salida de los ventrículos, la extensión de la obstrucción de la AP y el 
cálculo del flujo en sus ramas.

– La TAC es útil en pacientes que tienen contraindicaciones para la RMC. En aquellos que se someterán a una 
intervención arterial pulmonar para aliviar la estenosis de la raíz o rama neopulmonar, la TAC es el método 
ideal para evaluar dicho territorio (288). 

– El cateterismo cardíaco, incluida la cinecoronariografía, está indicado en caso de disfunción del VI y sospe-
cha de isquemia miocárdica, en el caso de estenosis severa de la rama pulmonar y valoración no invasiva no 
concluyente o sospecha de HAP.

 
 – En pacientes sintomáticos con obstrucción de la aurícula venosa pulmonar, se recomienda la 

reparación quirúrgica (rara vez es posible la intervención con catéter)

 – En pacientes sintomáticos con estenosis del deflector no susceptibles de intervención con caté-

ter, se recomienda la reparación quirúrgica

 – En pacientes sintomáticos con fugas en el deflector no susceptibles de cierre con catéter, se 

recomienda la reparación quirúrgica

 – En pacientes con insuficiencia valvular AV sistémica severa (tricúspide), sin disfunción sistólica 

ventricular significativa (FE > 40%), se debe considerar la reparación o reemplazo valvular, 

independientemente de los síntomas

 – El uso de bandas en AP no se aconseja en adultos, como entrenamiento del VI para un switch 

arterial posterior

 I C

 I C

 I C

 IIa C

 III C

 Clase Nivel

Tabla 39. Recomendaciones para cirugía (27)
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Recomendaciones para el tratamiento por cateterismo y cirugía (Tabla 40)

 
 – Se recomienda la colocación de un stent o cirugía para la estenosis de la arteria coronaria que 

causa isquemia

 – Se debe considerar la cirugía de la raíz neoaórtica cuando la raíz es > 55 mm o considerar el 

reemplazo de la válvula neoaórtica según las guías de valvulopatías cardíacas

 – Se debe considerar la colocación de un stent para la estenosis de ramas de la AP, independien-

temente de los síntomas, si hay una disminución del diámetro >50% y PSVD >50 mm Hg y/o 

una disminución de la perfusión pulmonar que se corresponda

 I C

 IIa C

 IIa C

Recomendaciones Clase Nivel

Tabla  40. Recomendaciones para intervencionismo con catéter/cirugía (27)

Cirugía de Rastelli
El procedimiento de Rastelli se aplica a las TGA complejas con CIV y estenosis pulmonar y consiste en la redirec-
ción del flujo del ventrículo izquierdo hacia la aorta a través de la comunicación interventricular con un parche 
que también la cierra, y el flujo del ventrículo derecho hacia la arteria pulmonar a través de un conducto externo 
valvulado (289). Comparten el mismo principio otros procedemientos como laréparation à l’etage ventriculaire 
y la técnica de Nikaidoh.

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones 
Las complicaciones más frecuentes son:
– CIV residual: en general es una complicación posoperatoria relativamente común de los procedimientos de 

Rastelli y Nikaidoh. Por lo general son pequeños.
– Dilatación y disfunción ventricular.
– Obstrucción subaórtica: consecuencia de hipertrofia muscular (cuando hay cono subaórtico), estrechamiento 

de la CIV, inserciones de las cuerdas AV anormales y/o formación de tejido fibroso.
– Obstrucción o regurgitación del conducto valvulado de VD-AP.
– Estenosis o kinking (si se reimplanta) de las arterias coronarias en caso de que se realice un reimplante solo 

para el procedimiento de Nikaidoh.
– Arritmias, tanto ventriculares como supraventriculares. 
– EI del conducto valvulado.
– Muerte súbita o por insuficiencia cardíaca. 

A largo plazo se informa una supervivencia a los 20 años del 59% (289) y supervivencia libre de eventos a 20 
años 20-30%. El reemplazo del conducto VD-AP es la indicación más común de reintervención. 

La capacidad de ejercicio está reducida y la mayoría requerirá alguna reintervención ya sea quirúrgica o por 
cateterismo.

Exámenes diagnósticos
– La ecocardiografía permite evaluar la CIV residual, ubicación, tamaño y gradiente de presión, la obstrucción 

subaórtica recurrente, el conducto VD-AP y la estimación de la presión de AP a través de la regurgitación 
tricuspídea si está presente.

– La RMC proporciona de manera integral información relacionada con las secuelas posoperatorias más comu-
nes. Deben interpretarse con cautela los gradientes estimados al momento de evaluar las prótesis tubulares.

– La TAC evalúa los detalles anatómicos similares a los descriptos en el ecocardiograma y la resonancia.
– El cateterismo puede ser necesario para la evaluación hemodinámica de la estenosis del conducto, y la angio-

grafía puede ser útil para detectar el nivel de estenosis y la estenosis periférica de la AP.
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 – Si una CIV residual genera síntomas o sobrecarga de volumen del VI, se debe realizar un trata-

miento quirúrgico o por cateterismo

 – Los pacientes sintomáticos con PSVD > 60 mm Hg (puede ser menor en caso de flujo reducido) 

y/o insuficiencia pulmonar (IP) severa deben someterse a una intervención preferentemente con 

catéter si es anatómicamente factible

 – Los pacientes asintomáticos con obstrucción severa del TSVD  y/o IP severa deben ser conside-

rados para intervención, preferentemente con catéter si es anatómicamente factible, cuando al 

menos uno de los siguientes criterios está presente:

	 	 •	Disminución	de	la	capacidad	de	ejercicio	objetivo	(CPET)

	 	 •	Dilatación	progresiva	del	VD	con	VFSVD	indexado	>	80	ml/m2, y / o VFDVD indexado >160 ml/m2,

     y/o progresión de la IT al menos moderada

	 	 •	Disfunción	sistólica	progresiva	del	VD

	 	 •	PSVD	>	80	mm	Hg

 I C

 I C

 IIa C

 Clase Nivel

Tabla 41. Recomendaciones para intervencionismo con catéter/cirugía (27)

Recomendaciones para intervenciones por cateterismo y cirugía (Tabla 41)

Recomendaciones en el seguimiento
Deben permanecer bajo vigilancia periódica en un centro terciario especializado. El momento de la intervención 
y/o reintervención, el uso de la terapia con medicamentos y dispositivos, las opciones de trasplante y la atención 
al final de la vida deben discutirse en un entorno multidisciplinario “seguro” y avanzado (290). 

14) Transposición corregida de grandes arterias
Introducción
La TCGA es la doble discordancia, aurículo-ventricular (AV) y ventrículo-arterial (VA). La doble discordancia 
genera una corrección oximétrica y de ahí el nombre de transposición corregida. Es una cardiopatía infre-
cuente, con una prevalencia <0,5% de las CC y predomina en varones (2:1).

La fisiopatología y evolución difieren en la forma aislada o si existen malformaciones asociadas; de eso depende 
el curso clínico de los adultos, que a menudo habrán requerido una intervención pediátrica (291). Aquellos que 
llegan a la adultez han sido operados oportunamente o tienen una fisiología equilibrada. 

Los ventrículos son anatómicamente normales, pero se encuentran invertidos en su posición (inversión ven-
tricular). Los grandes vasos se encuentran en transposición: lo más frecuente es la Ao delante y a la izquierda 
de la AP (L-TGA). La AD está a la derecha de la AI y recibe el retorno venoso (RV) sistémico, conecta con el VI 
a través de la VM. La AI recibe el RV pulmonar, conecta con el VD a través de la VT. El VD está a la izquierda 
del VI. La Ao emerge del VD (que recibió el RV pulmonar) y la AP del VI (que recibió el RV sistémico). En el 
95% de los casos hay situs solitus. 

La TCGA aislada, con el VD sistémico (VDs) corresponde al 5% de los casos, el 95% se asocia a defectos intra-
cardíacos. Las asociaciones más comunes son CIV, EP, patología de la VT que se encuentra en posición sistémica 
(displasia, anomalía de Ebstein, entre otras) y anomalías en la conducción AV. La posición de la AP en la TCGA 
predispone a la OTSVI y da lugar a EP subvalvular. La posición del nódulo AV y el curso del haz de His suele ser 
anormal y predispone a trastornos de la conducción. Se asocia frecuentemente a vicios de posición (mesocardia o 
dextrocardia). La TCGA asociada a cardiopatías más complejas, como a fisiología univentricular, no se abordará 
en este capítulo.

Evolución
Los pacientes con TCGA aislada rara vez desarrollan complicaciones antes de la edad adulta y lo más frecuente es el 
compromiso del VDs y la VT. La disfunción del VDs suele ser subclínica y manifestarse en la 4.ª y 5.ª década de la vida 
(292). La insuficiencia coronaria relativa sería importante en el desarrollo de la disfunción del VDs y de la aparición 
de isquemia asintomática en estos pacientes después de la 4.ª década de la vida (293). La TCGA asociada a CIV y EP 
suele presentarse en la infancia con un cuadro símil TF leve con cianosis de grado variable. La TCGA asociada a CIV 
sin EP tiene una presentación similar a la de CIV grande aislada con hiperflujo pulmonar e IC. La VT anatómicamente 
anormal tiene riesgo de IT progresiva, que es un predictor independiente de muerte en la TCGA (294, 295). Además, 
el VDs se hipertrofia y dilata, se produce dilatación del anillo de la VT y contribuye al empeoramiento de la IT.



66 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGÍA  /  VOL 90 Suplemento 4 /  2022

Trastornos de la conducción AV y otras arritmias: los trastornos de la conducción AV son importantes 
determinantes de la evolución. Es frecuente el bloqueo AV completo (BAVC), con una tasa de progresión del 2% 
anual, que puede verse hasta en un 50% en >50 años. Se asocia a arritmias auriculares (p. ej., FA en pacientes 
con IT severa). Se asocia a síndrome de WPW hasta en el 24% de los casos. 

Secuelas y complicaciones 
Las complicaciones tardías son:

– Disfunción y falla del VDs, que evoluciona a IC.
– IT progresiva (30% de los casos).
– OTSVI.
– BAVC (2% de pérdida de conducción AV por año). Puede ocurrir durante el embarazo.
– Miocardiopatía de VD. 

La TCGA puede requerir cirugía paliativa a los pocos meses de vida: anastomosis sistémico-pulmonar en los 
casos con EP severa (en general asociada a CIV) o cerclaje de AP en caso de IC. Estas cirugías pueden producir 
complicaciones. En el caso de anastomosis sistémico-pulmonar puede haber distorsión de las ramas pulmonares 
y un período de sobrecarga volumétrica ventricular (del VDs). En el caso de cerclaje de AP puede quedar una 
estenosis supravalvular pulmonar residual. 

El BAVC puede ser una complicación de la cirugía reparadora, en especial en la cirugía de TCGA asociada a CIV en 
situs solitus (por la disposición del tejido de conducción en estos casos). La prevalencia del BAV completo espontáneo au-
menta con la edad (296, 297). Ocurre hasta en un 50% de los pacientes > 50 años con una tasa de aparición del 2% anual.

Diagnóstico
Examen físico. En la TCGA aislada se suele auscultar un R2 reforzado por la posición anterior de la Ao. En la 
TCGA asociada a otros defectos, además del R2 reforzado, se suman los soplos de las malformaciones asociadas. 

ECG. Bloqueo AV de diferente grado; la inversión ventricular se expresa en Q profundas II, III, aVF y pre-
cordiales derechas. Se pueden ver otros hallazgos en relación con los defectos asociados.

Radiografía de tórax. La forma cardíaca, la relación cardiotorácica y el flujo pulmonar varían en función 
de que se trate de una forma aislada o con defectos asociados. 

Ecocardiografía. Es el estudio clave para el diagnóstico. Se identifican la doble discordancia, los defectos 
asociados y la función ventricular y valvular.

Holter. Es importante en el seguimiento para la pesquisa de bloqueo AV de alto grado, arritmias secundarias 
a la disfunción de la VT y en los casos de WPW asociado.

EEF. Se considerará según la evolución.
RMC. Es razonable en adultos con TCGA para determinar las dimensiones y la función sistólica del VDs. 

(Recomendación y nivel de evidencia IIa C-DL) (26). 
Cateterismo cardíaco. No se realiza habitualmente. Puede ser útil para la valoración de la presión pulmo-

nar en los casos asociados a CIV e IC.

Tratamiento
Tratamiento Médico. Se focaliza en la prevención de la progresión de la disfunción ventricular. El manejo 
farmacológico es similar al de la IC en adultos. El objetivo es disminuir la precarga y la poscarga ventricular. Se 
utilizan: IECA, diuréticos y betabloqueantes (298). 

Cirugía reparadora. Según cada caso y considerando la presencia o no de IT y/o disfunción del VDs, se 
hará la cirugía reparadora (en general en forma escalonada y durante la infancia o la niñez). En el caso de CIV 
asociada a EP: cierre de CIV + conexión VI-AP (quedando el VDs) o una combinación de las cirugías de Senning 
y Rastelli + conexión VD-AP (VI queda sistémico). En el caso de CIV sin EP podrá realizarse solo cierre de CIV 
(quedando el VDs) o doble switch (quedando el VI como ventrículo sistémico). En los adultos con fallo del VDs, 
el doble switch no suele ser una buena opción.

Reemplazo VT. La IT a menudo se debe a una VT displásica y se ha demostrado que es un predictor inde-
pendiente de muerte en pacientes con TCGA. La disfunción del VDs a menudo se atribuye a una IT de larga 
duración, por lo cual es importante la intervención oportuna de la VT. Dado que tras la plástica de la VT suele 
recurrir la IT, en general se prefiere el reemplazo valvular.
– Pacientes sintomáticos: se recomienda el reemplazo de la válvula tricúspide para adultos sintomáticos con 

TCGA e IT grave, con función ventricular sistémica preservada o levemente deprimida. (CR:I- NE:B-NA) 
(26). En este grupo de pacientes y con una FE >40% está indicado el reemplazo de la VT. (I C) (27).

– Pacientes asintomáticos: en adultos asintomáticos con IT grave y dilatación o disfunción leve del VDs es ra-
zonable el reemplazo de la VT (CRIIa NEC-LDL (26). Las guías europeas consideran en la recomendación 
una FE >40%. (CR:IIa NE:C) (27).
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La presencia de una FE ≤40%, PAP >50 mm Hg y CF III-IV preoperatoria se asocian a mortalidad tardía (299).
Intervención en conducto VI-AP. Los conductos VI-AP en la TCGA son una opción de tratamiento durante 

la infancia en la TCGA asociada a EP o a AtP. Suelen presentar disfunción progresiva. 
Se puede considerar el reemplazo o la intervención del conducto para adultos con TCGA y disfunción sinto-

mática del conducto VI-AP, reconociendo que desprecargar el ventrículo subpulmonar puede tener un impacto 
perjudicial en la función de la válvula aurículo-ventricular sistémica (CR:IIb -NE:B-NR) (26).

La intervención, ya sea por vía percutánea o quirúrgica (reemplazo), disminuirá la presión en el ventrículo 
subpulmonar y desplazando el septo interventricular hacia el VI subpulmonar, lo cual puede empeorar la IT y 
tener un impacto perjudicial en la función del VDs.

Implante de marcapasos. Indicado en el BAVC (espontáneo o posoperatorio). Hay datos que sugieren que un 
segundo cable al VI puede preservar mejor la función sistólica del VDs (299). Se debe considerar la estimulación 
biventricular en caso de BAVC o ante requerimiento de estimulación ventricular > 40%. (CR:IIa- NE:C) (27)

Trasplante cardíaco. Puede considerarse en adultos con TCGA con severa disfunción del VDs (293).
La expectativa de vida está reducida. De los adultos con TCGA con defectos asociados, solo el 50% se encuentran vivos 

a los 40 años, mientras que en la TCGA aislada, el 50% se encuentran vivos a los 60 años. Los pacientes mueren por IC 
congestiva o repentinamente, presumiblemente debido a TV / FV, independientemente de la presencia de IC avanzada. (27)

Seguimiento
Requieren seguimiento de por vida en un centro especializado en ACC. El control puede ser anual en la TCGA 
aislada con buena tolerancia y con defectos asociados reparados oportunamente y con buena evolución. Los 
pacientes sintomáticos requieren seguimiento estrecho. Siempre se deben pesquisar complicaciones en relación 
con las alteraciones de la conducción, y la disfunción de la VT y del VDs.

15) Corazón univentricular
Introducción y antecedentes
El término corazón univentricular (o ventrículo único, ambos términos se usarán indistintamente) engloba una 
variedad de malformaciones en las que falta el VD o el VI o, si están presentes, son severamente hipoplásicos, 
por lo tanto, no son pasibles de manejar un volumen minuto pulmonar y por ende de reparación biventricular. 

Su incidencia cada 1000 nacidos vivos, puede calcularse sobre la base de una recopilación de 62 estudios (165,300) 
(Tabla 42) y estas malformaciones se asocian con múltiples anomalías intracardíacas y extracardíacas (Tabla 43).

Tabla 42. Incidencia cada 1000 nacidos vivos

Cardiopatía Incidencia Desvío Cuartilo Mediana Cuartilo Incidencia
 Media Estándar Inferior  Superior Anual en
 × 1000 NV     RepArg (5)

Hipoplasia Corazón Izquierdo (1) 0,266 0,0216 0,154 0,226 0,229 199,5

Hipoplasia Corazón Derecho (2) 0,143 0,0199 0,105 0,160 0,224 107,25

VU + (3) 0,106 0,070 0,054 0,085 0,136 75

Heterotaxia Visceral (4) 0,1 – – – – 75

Atresia Tricuspídea 0,079 0,052 0,024 0,092 0,118 59,25

Total 0,694 – – – – 516

(1) Incluye atresia y estenosis Ao y atresia mitral. (2) Incluye AP tabique intacto y Ebstein con VD hipoplásico. (3) Incluye ventrículos de doble entrada y común. 
(4) Asplenia y polisplenia + VU. (5) VUs sobre la base de 750.000 partos anuales, INDEC 2016.

Tabla 43

Anomalías asociadas a cardiopatías univentriculares

CIA, CIV, Canal AV, DAP Estenosis, regurgitación y atresia de válvulas AV

EAo  (valvular, subvalvular) y atresia Anomalías retorno venoso sistémico (VCS izq, ausencia VCS der,

Anomalías del arco aórtico (hipoplasia, interrupción, coartación) idem innominada, interrupción VCI)

EP (valvular, subvalvular y atresia) Anomalías retorno venoso pulmonar (supracardíaco, cardíaco e

Anomalías de ramas (estenosis, hipoplasia, ausencia) infracardíaco)

Conexiones discordantes TGA y MGA Colaterales aorto-pulmonares

 Asplenia y polisplenia
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Como adultos, la gran mayoría de los pacientes con estas afecciones habrán pasado por una paliación neo-
natal, una operación de Glenn (anastomosis cavopulmonar superior) como lactantes (301), y una operación de 
Fontan-Kreutzer (FK) con conducto extracardíaco en la infancia (302-304) (Figura 7), aunque infrecuentemente 
se podrán encontrar pacientes con una paliación inicial o sobrevivientes naturales sin cirugía. 

Los pacientes con ventrículo único (VU) pueden presentar como recién nacidos cuatro situaciones hemodi-
námicas diferentes:

- Sin restricción anatómica del flujo sanguíneo pulmonar y sin obstrucción sistémica: si la circula-
ción pulmonar no se modifica (es decir, sin cirugía), muchos pacientes morirán en la infancia debido a insuficiencia 
cardíaca intratable por aumento del flujo sanguíneo pulmonar. Aquellos que sobreviven a este período habrán 
desarrollado HAP. Este será un determinante principal del resultado a largo plazo. Estos pacientes deben recibir 
un cerclaje de AP para restringir el flujo sanguíneo pulmonar en los primeros meses de vida. Un cerclaje eficaz 
protegerá contra la HAP, al tiempo que permite un flujo sanguíneo pulmonar suficiente para limitar el grado de 
cianosis. Un cerclaje demasiado flojo dará como resultado hiperflujo pulmonar e HAP a pesar del cerclaje. Si el 
cerclaje es demasiado ajustado, el flujo sanguíneo pulmonar será limitado, lo que provocará una cianosis grave.

- Obstrucción del flujo sanguíneo pulmonar (EP o AP): en ocasiones, la obstrucción es moderada: el 
flujo pulmonar es adecuado (no excesivo, evitando así el desarrollo de HAP y no demasiado restringido, por lo 
tanto, sin cianosis extrema). Estas situaciones equilibradas son la excepción, pero permiten la supervivencia 
hasta los 6 a 8 meses sin necesidad de cirugía. La mayoría de los pacientes que presentan flujo pulmonar severa-
mente restringido requieren la infusión de prostaglandinas para mantener el ductus arterioso abierto hasta la 
operación de derivación sistémica a AP, (Blalock-Taussig modificada mediante interposición de tubos de PTFE 
entre arteria innominada y AP). Si una derivación sistémica a AP es demasiado grande, el hiperflujo pulmonar 
provocara insuficiencia cardíaca. Con el crecimiento, los pacientes comenzarán a estar más cianóticos, al no poder 
aumentar el flujo pulmonar por el conducto protésico. 

- Sin restricción anatómica del flujo sanguíneo pulmonar, pero restricción del flujo sistémico: la 
obstrucción al flujo sistémico provocará rápidamente un aumento del flujo pulmonar con caída del flujo sistémico. 
Esta situación puede estar presente debido a una CoAo o debido a obstrucción de un foramen bulboventricular 
que comunica el VU con una cámara rudimentaria de salida de la cual emerge la aorta, o hipoplasia severa de 
las cavidades izquierdas con atresia o estenosis de la salida aórtica. Los pacientes requieren la infusión de pros-
taglandinas para mantener el ductus arterioso como fuente de flujo sistémico. Estos pacientes presentan shock 
cardiogénico en la primera semana de vida y requieren cirugía precoz, una operación de Norwood o de Damus-
Kaye-Stansel, o –si la salida aórtica es adecuada– un cerclaje con plástica de CoAo. Las obstrucciones sistémicas 
deben ser tratadas tempranamente para evitar la hipertrofia del VU o su disfunción severa. 

- Restricción severa al drenaje venoso pulmonar con cualquier situación de tractos de salida aórtico 
y pulmonar: este modelo hemodinámico provoca colapso circulatorio en los primeros días de vida, debido a cianosis 
severa, no por hipoflujo pulmonar sino por falta de un adecuado retorno venoso pulmonar a las cavidades cardíacas. 
Esto puede deberse a una anomalía total de retorno venosos pulmonar obstructiva o una CIA restrictiva en pacientes 
con atresia o estenosis mitral. Estos pacientes también requieren cirugía emergente en la primera semana de vida. 

Una vez pasada la etapa neonatal de la paliación, si los pacientes presentan resistencias pulmonares bajas, se 
indica una anastomosis cavopulmonar superior (Glenn bidireccional) generalmente de los 3 a 8 meses de edad, 
comenzando de esta manera el camino del FK pues –después del Glenn– el VU no bombea más el flujo pulmonar 
ya que las fuentes de flujo pulmonar se cierran, y solo bombea hacia el territorio sistémico. La saturación aumenta 
generalmente a 82-86% y la relación Qp:Qs pasa a ser de 0,6 a 1, pues en el lactante o niño pequeño el retorno 
venoso de la cava superior es superior al 50% del retorno venoso total. En casos especiales se puede dejar un flujo 
pulmonar accesorio como una derivación sistémico-pulmonar o un tracto de salida pulmonar severamente estenó-
tico. Este flujo accesorio tiene la ventaja de disminuir la cianosis pero al costo de mayor sobrecarga de volumen. 

A partir de los 18 meses hasta los 4 años generalmente, se indica la operación de FK, debiendo presentar 
los pacientes resistencias pulmonares bajas y función ventricular adecuada. Se interpone un tubo de PTFE de 
16 a 22 mm de diámetro entre la vena cava inferior y una rama pulmonar. De esta manera, el corazón recibe 
solamente el flujo de las venas pulmonares, quedando como un corazón bicameral: una aurícula común y el VU. 
La cianosis entonces se alivia casi completamente. La mayoría de los centros de cirugía cardiovascular utiliza 
una “fenestración” (Figura 6) entre el conducto extracardíaco y la aurícula, con el objeto de aliviar las compli-
caciones asociadas a una presión venosa alta, que será de por vida luego de la cirugía de FK. El flujo pulmonar 
es pasivo; para que este exista deberá haber un gradiente de presión entre la presión de AP o presión de cavas 
(generalmente 12 a 15 mm Hg) y la presión de aurícula izquierda o fin de diástole del VU (5 a 8 mm Hg). De 
estar presentes otras lesiones como estenosis de ramas, insuficiencia de válvula AV o estenosis subaórtica, se 
deberán corregir, pues es crucial para la evolución temprana y tardía que no existan lesiones residuales. Esto 
representa un factor de riesgo adicional para la cirugía. La mortalidad de este procedimiento es baja, entre el 
0 y el 2%, y algunos centros informan mejoría de resultados a partir del uso de parada circulatoria hipotérmica 
total y descompresión linfática concomitante (305).
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En el campo de la cirugía cardíaca, la introducción del procedimiento de FK revolucionó el cuidado de los 
pacientes con corazón univentricular. Los resultados alejados en términos de funcionalidad demuestran su su-
perioridad con relación a las paliaciones sistémico-pulmonares o la operación de Glenn, permitiéndole a la gran 
mayoría de los pacientes percibir su estado como bueno, estar en la categoría de insuficiencia cardíaca (NYHA) 
1 o 2 e integrarse a la sociedad (306). La sobrevida actual del FK con conducto extracardíaco es superior al 90% 
a los 20 años (307). (Para más información remitirse al capítulo de cirugía de FK de esta guía de consensos). 

Un tema de consideración es el síndrome del corazón izquierdo hipoplásico, que es la forma más común de 
corazón univentricular. Es fatal, a menos que se realice una paliación quirúrgica en el período neonatal. La 
reparación de Norwood, que en los mejores centros tienen una mortalidad del 5 al 15% es el primero de 3 pasos 
en la paliación y consiste en septectomía auricular, sección transversal y ligadura de la AP principal distal con 
construcción de una derivación sistémica a AP, y anastomosis del tronco proximal de la AP principal a la aorta 
ascendente hipoplásica con aumento de todo el arco aórtico desde la unión sinotubular hasta más allá del conducto 
arterioso. Las cirugías posteriores incluyen el Glenn y el FK. Las secuelas del síndrome del corazón izquierdo 
hipoplásico son en gran parte las de la paliación de FK, pero las preocupaciones adicionales relacionadas con 
la anatomía subyacente y la reparación de Norwood son importantes en pacientes con síndrome del corazón 
izquierdo hipoplásico. Estos incluyen un neurodesarrollo inferior y la falla del VU de características derechas: 
la mortalidad alejada y la tasa de falla de FK son mayores en pacientes con corazón izquierdo hipoplásico (308).

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones 
La mayoría de los pacientes que llegan a adultos con corazón univentricular habrán recibido una operación de 
FK a fines de la primera o en la segunda infancia. Las manifestaciones clínicas pueden incluir cianosis central, 
dedos en palillo de tambor y, a menudo, asimetría torácica con precordio en el lado donde se encuentra el cora-
zón en el pecho. La escoliosis es un problema frecuente. El crecimiento y desarrollo puede estar alterado con 
menor estatura de la esperada para la edad (309). El segundo ruido cardíaco suele ser único, pero el resto de 
la auscultación depende de las anomalías asociadas, como insuficiencias de válvulas AV o estenosis subaórtica 
o EP residual. Como regla, un paciente sometido a cirugía de FK NO debe soplar. La presencia de soplo marca 
una importante lesión residual. El ECG puede revelar alteraciones del ritmo o de la conducción. La taquicardia 
auricular y el aleteo eran un hallazgo común con las técnicas antiguas de operación de FK como la anastomosis 

Fig. 6
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atriopulmonar, utilizadas en los años 70 y 80. Según su estado clínico estos pacientes pueden requerir una re-
conversión quirúrgica a conducto extracardíaco. 

Para el sobreviviente natural o con una paliación (sin FK), una evaluación exhaustiva clínica y diagnóstica 
es fundamental. Si la situación clínica es estable, el riesgo debe sopesarse con mucho cuidado frente al posi-
ble beneficio, ya que una operación de FK solo puede considerarse en pacientes que presenten buena función 
ventricular, competencia de válvulas cardíacas (o posibilidad de reparación efectiva) y Rp baja. Una derivación 
cavopulmonar o sistémico-pulmonar puede ser la única opción (cuando la Rp no es lo suficientemente baja 
para realizar un FK), pero el beneficio de un aumento del flujo sanguíneo pulmonar debe balancearse contra 
el aumento de la carga de volumen al ventrículo. En caso de necesidad de trasplante cardíaco, las operaciones 
previas, la sensibilización con anticuerpos de panel reactivo, la presencia de colaterales aorto-pulmonares y un 
lecho vascular pulmonar anormal pueden influir negativamente en la posibilidad de listado y en su resultado 
(310). Véanse recomendaciones en Tabla 44.

    
 – Que pacientes con corazón univentricular lleguen a la edad adulta con circulación FK a través 

de paliación en estadíos

 – Que adultos sobrevivientes naturales o paliados reciban evaluación cuidadosa en centros espe-

cializados con imágenes multimodales y estudios invasivos para decidir si se beneficiarían con 

procedimientos quirúrgicos o intervencionistas

 – Para el sobreviviente natural o con paliaciones sin FK solo en pacientes seleccionados con Rp 

baja y buena función ventricular y de válvulas cardíacas puede indicarse una operación de FK

 – Para el sobreviviente natural o con paliaciones sin FK puede considerarse una derivación de 

Glenn bidireccional por cianosis severa Rp o PAP levemente elevados

 – Para el sobreviviente natural o con paliaciones sin FK puede considerarse una derivación sistémi-

co-pulmonar por cianosis severa Rp o PAP leve a moderadamente elevados

 – Se debe considerar el trasplante de corazón o corazón-pulmón cuando no hay opción quirúrgi-

ca convencional en pacientes con mal estado clínico

 I C

 I C

 IIa C

 IIa C

 IIb C

 IIb C

Recomendaciones Clase Nivel

Tabla 44. 

Recomendaciones de seguimiento
Es recomendable la evaluación anual en un centro especializado en ACC, con al menos examen físico, saturo-
metría de pulso, pruebas de laboratorio (hemograma, hepatograma, función renal, etc.), ECG, radiografía y 
ecocardiografía. 

Consideraciones adicionales
– Ejercicio-deportes: por regla general, los pacientes no tienen un riesgo aumentado de muerte súbita durante 

el ejercicio, pero tienen una reducción sustancial de la capacidad. Los deportes recreativos y la actividad física 
programada deben recomendarse (15,311).

– Embarazo y anticoncepción: contraindicado en pacientes con aumento de Rp, cianosis severa o si la función 
ventricular es pobre. La circulación de FK presenta un riesgo significativo para el feto, con un alto índice 
de aborto espontáneo. Como anticoncepción, deben evitarse anticonceptivos orales estrogénicos debido al 
riesgo de tromboembolismo. Las píldoras únicas de progesterona, los dispositivos intrauterinos liberadores 
de progestágeno o los sistemas de implantación proporcionan una anticoncepción segura con menor riesgo 
cardiovascular (312).

– Profilaxis de la EI: indicada en todos los pacientes.

16) Operación de Fontan-Kreutzer
Introducción y antecedentes
La cirugía de Fontan-Kreutzer (FK) es la última etapa en el camino de las intervenciones paliativas en niños con 
ventrículo único o con fisiología univentricular. Los doctores Francis Fontan en Francia y Guillermo Kreutzer 
en la Argentina la desarrollaron ya hace 5 décadas. El objetivo principal fue la normalización de la saturación 
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arterial, y la abolición de la sobrecarga crónica de volumen, mediante la creación de un circuito “en serie”, sepa-
rando la circulacion sistémica y pulmonar, mediante el bypass del ventrículo subpulmonar. Así, el retorno venoso 
sistémico se dirige directamente a la circulación pulmonar, donde el gasto cardiaco estará sostenido por un único 
ventrículo sistémico, sometido a ambas resistencias –sistémica y pulmonar– (302,304).

Desde la técnica original, la “anastomosis atriopulmonar” (AP), hasta la actualidad, esta cirugía ha sufrido 
múltiples modificaciones (302). El inconveniente de la primera era la gran sobrecarga y dilatación de la aurícula 
derecha, lo que provocaba pérdidas de energía en la circulación y aumento del trabajo del ventrículo. La dilatación 
auricular predisponía al paciente a arritmias auriculares complejas asociadas a importante morbilidad y mor-
talidad. Por ello, se realizaron modificaciones para optimizar las características de flujo del circuito de Fontan, 
creando el túnel lateral de cavas (TLC), descripto por de Leval y Castañeda. Años más tarde, Humes-Nawa y 
Marceletti desarrollaron la técnica del conducto extracardíaco (CE) que desde la década del 90 se realiza en casi 
todos los pacientes.

Secuelas y complicaciones de la circulación Fontan-Kreutzer a largo plazo 
El costo de esta circulación sostenida en el tiempo, en ausencia de un ventrículo subpulmonar, tendrá como 
consecuencia congestión venosa sistémica crónica, así como la disminución del gasto cardíaco en reposo y espe-
cialmente durante el ejercicio. Las consecuencias de este frágil modelo circulatorio tendrán efectos deletéreos 
con el tiempo en diferentes órganos y sistemas determinando una cascada de repercusiones fisiopatológicas y 
eventos en la evolución de estos pacientes, como: arritmias, disfunción ventricular, insuficiencia de la válvula AV, 
fístulas arteriovenosas pulmonares, fibrosis hepática y disfunción renal, que pueden progresar con el tiempo y 
trastornos de la circulación linfática como la enteropatía perdedora de proteínas y bronquitis plástica, complica-
ciones potenciales, que pueden desencadenar la falla de la circulación de Fontan (FCF) (313).

Expectativa de vida 
A pesar del estado de morbilidad de estos pacientes, y como resultado de los avances técnicos y mejoras en la 
selección de pacientes, la sobrevida a 30 años es superior al 80%.

Se estima que actualmente hay alrededor de 70.000 pacientes con circulación Fontan en todo el mundo y se 
espera que se dupliquen en los próximos 20 años (313, 314).

Sin embargo, se ha asociado a una morbilidad importante. En cohortes recientes, la supervivencia sin eventos 
ha oscilado del 59 al 81% a los 15 años (313, 314).

Los profesionales médicos y el sistema de salud debieran estar preparados para enfrentar los nuevos desafíos 
de esta población, sus necesidades específicas, como la anticoncepción y el riesgo del embarazo, el papel de las 
nuevas terapias intervencionistas, así como la indicación de vasodilatadores específicos y trasplante cardíaco. Por 
este motivo, los pacientes adultos con cirugía FK deben continuar su seguimiento en centros cardiovasculares de 
alta complejidad, con experiencia en ACC y de forma multidisciplinaria, que garantice a los sobrevivientes con 
esta frágil circulación, controles adecuados y opciones avanzadas y emergentes de tratamiento para una mejor 
calidad de vida.

Impacto tardío y desafíos potenciales de la circulación Fontan 
Falla en la circulación Fontan 
La heterogeneidad de la anatomía intracardíaca, los distintos subtipos de Fontan y los modos superpuestos de 
deterioro clínico dificultan una definición única y completa. En cualquiera de sus interacciones, la fisiología de 
Fontan induce cambios desadaptativos en el corazón y en muchos otros órganos y sistemas, con implicancias 
clínicas que limitan la salud y la expectativa de vida. La FCF en la infancia es inusual, no así en la edad adulta.

El Registro de Fontan de Australia y Nueva Zelanda (ANZFR) define la FCF como la aparición de muerte, 
trasplante de corazón, enteropatía con pérdida de proteínas, bronquitis plástica o clase funcional III o IV de la 
NYHA durante el seguimiento. En 683 adultos de más de 16 años, la ausencia de FCF fue del 93%, 77%, 62% y 
30% a las edades de 20, 30, 40 y 50 años, respectivamente (314).

Insuficiencia cardíaca diastólica en la circulación Fontan 
Muchos autores han señalado que la circulación de Fontan presenta un estado limitado de precarga. Es claro que 
el gradiente de presión transpulmonar que determina la precarga es precario, con un incremento relacionado 
con la edad y la presión diastólica del ventrículo sistémico, lo que podría anticipar que la función diastólica del 
ventrículo sistémico, junto con las resistencias vasculares pulmonares, se conviertan en el eslabón más débil de 
la cadena para los pacientes con circulación Fontan (307)
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Manifestaciones clínicas y eventos durante el seguimiento a largo plazo (Tabla 45) 

Tabla 45. Evaluación multisistémica en el seguimiento del adulto con circulación Fontan-Kreutzer

Órgano/ sistema Basal Específico Investigación

Hígado

Riñón

Linfático

Endocrino

Hematológico

Cardiopulmonar

Neurológico -

psicosocial

Estudio metabólico

Recuento plaquetas

Enzimas hepáticas

GOT/GPT/GGT

Colesterol total

Ecografía abdominal

Urea - creatitina

Cisteína C sérica

Proteínas totales

Albúmina sérica

Calcio

Vitamina D

Evaluación nutricional

Hemograma completo

Prueba-cardiopulmonar

Evaluación psicosocial

Biomarcadores fibrosis

Alfa fetoproteína

RM/TAC hepática

Elastografía hepática (ECO-RM)

Relación albúmina/creatinina 

urinaria

Eco-Doppler renal

IGG sérica

Alfa 1 antitripsina mat. fecal

Hormona paratiroidea

Densitometría ósea

Ferremia

Porcentaje de saturación de 

transferrina

Ferritina sérica

Rx tórax

Test neurodesarrollo neuro-

cognitivo

Biopsia hepática

Cámara gamma Filtrado

glomerular

Linfografía por RM

Factor de crecimiento insulina 

like

Factores de coagulación

RM cerebral

Abreviaturas: TAC: tomografia axial computada; RM: resonancia magnética; ECO: ecografía.

Arritmias
Los pacientes con una circulación FK están predispuestos a desarrollar arritmias auriculares. Sobre todo, aque-
llos con técnica atriopulmonar, donde la AD se dilata e hipertrofia. La disfunción del nodo sinusal ocurre en más 
del 45%.

Las taquiarritmias auriculares se producen hasta en el 60% de los adultos con circulación FK y se asocian a 
morbimortalidad considerable y un riesgo de muerte súbita entre 0,15 y 0,2% por año (307, 313, 314).

La ausencia de ritmo sinusal puede conducir rápidamente a un grave deterioro hemodinámico. Debe obtenerse 
una evaluación hemodinámica completa en todos los pacientes ante un nuevo evento de taquicardia, ya que esta 
puede ser la primera manifestación clínica tardía de una obstrucción en el circuito Fontan, con riesgos de falla 
del sistema. La anticoagulación está indicada.

En los pacientes con anastomosis AP, el tratamiento de elección es la reconversión a una conexión extra-
cardíaca, junto con ablación del istmo cavotricúspideo y reducción de la megaaurícula derecha, combinada con 
marcapasos epicárdico DDD, antitaquicardia.

Las arritmias ventriculares son poco frecuentes. Si se producen, probablemente estén relacionadas con falla 
hemodinámica o disfunción ventricular grave.

Insuficiencia de la válvula AV (307,313,314)
Los pacientes con anatomía de ventrículo único tienen un alto riesgo de regurgitación de la válvula AV a lo largo 
de su vida, siendo las válvulas AV y tricúspide en posición sistémica más propensas al fracaso con FCF. 

La reparación de estas lesiones debería realizarse idealmente antes de completar el procedimiento de Fontan.
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Cianosis
La cianosis puede ocurrir por el desarrollo de colaterales veno-venosas, presencia de una fenestración y la pro-
ducción de fístulas arteriovenosas pulmonares, especialmente en pacientes con síndromes de heterotaxia visceral 
(307, 313). 

Eventos trombóticos-tromboembolias 
La trombosis es más probable en pacientes con bajo gasto, congestión venosa y arritmias. Pueden comprometer 
territorio sistémico o pulmonar. Se han descripto anomalías de los factores de coagulación: deficiencia de proteína 
C, proteína S y de antitrombina III. 

Las microembolias pulmonares múltiples y crónicas pueden provocar enfermedad vascular pulmonar. 
La anticoagulación está indicada en pacientes con trombos previos, bajo gasto, congestión, dilatación de 

estructuras venosas o megaurículas y arritmias.

Remodelación vascular pulmonar
La ausencia de un flujo pulmonar pulsátil induce la disfunción endotelial, la remodelación de la vasculatura 
pulmonar y el aumento de la Rp. El gradiente de presión transpulmonar que determina la precarga es precario, 
con un incremento relacionado con la edad y la presión diastólica del ventrículo sistémico, lo que podría anticipar 
que la función diastólica del ventrículo sistémico junto con la Rp sean el eslabón más débil para los pacientes 
con FCF (307, 315).

Compromiso hepático 
El compromiso hepático se manifiesta por los cambios de su arquitectura secundarios a las alteraciones hemo-
dinámicas y la congestión venosa sistémica que se producen luego de la cirugía de FK. Durante la evolución, 
los pacientes pueden desarrollar nódulos vasculares, fibrosis, cirrosis con riesgo de malignización a hepatocar-
cinoma (307, 313). Se recomienda control hepático periódico con ecografía abdominal con Doppler, elastografia 
hepatoesplénica y RM (313, 318).

Compromiso del sistema linfático 
Enteropatía con pérdida de proteínas
Un 5 a 15% de los pacientes desarrollarán enteropatía perdedora de proteínas (EPP) mediada por la dila-
tación patológica y el flujo retrógrado de los conductos linfáticos, determinando un alto impacto en la sobrevida. 
Se han propuesto varios factores. El bajo gasto crónico con resistencia vascular sistémica elevada conduce a la 
alteración de la perfusión de la mucosa intestinal y a un estado proinflamatorio que puede dañar la permeabilidad 
de la membrana de los enterocitos. 

Se diagnostica por un nivel bajo de albúmina sérica y la presencia de niveles elevados de α1-antitripsina fecal 
de 24 horas. 

Se manifiesta clínicamente por presencia de edema periférico, ascitis, derrames pleurales, síndrome de ma-
labsorción y pérdida de inmunoglobulina.

Las estrategias de tratamiento consisten en garantizar que el circuito FK esté libre, sin obstrucciones en el 
árbol pulmonar, e intervenir tempranamente. Los tratamientos médicos incluyen: dieta alta en proteínas y baja 
en grasas, aporte de triglicéridos de cadena media, corticoides por vía oral como la budesonida, anticoagulación 
con heparina no fraccionada, espironolactona y vasodilatadores pulmonares específicos, pero ninguno es eficaz 
en forma prolongada. La fenestración del circuito está indicada, con la instauración de cianosis como consecuen-
cia. En los últimos años se ha propuesto la derivación del conducto torácico hacia la aurícula de menor presión, 
procedimiento de Hrashka y el tratamiento de embolización de circulación linfática hepatointestinal por medio 
de la punción transhepática. La EPP puede resolverse con éxito tras un trasplante cardíaco (307, 313, 316).

Bronquitis plástica
La bronquitis plástica (BP) es una complicación pulmonar grave de la circulación de Fontan, en la que se forman 
grandes moldes gelatinosos en las vías respiratorias.

Está relacionada con un drenaje linfático anormal en la luz bronquial. Las expulsiones de estos moldes 
pueden llevar a asfixia y muerte. Tras la eliminación de las posibles causas hemodinámicas que incrementen la 
presión sobre la circulación venosa y la circulación linfática, el tratamiento es principalmente sintomático. Los 
mucolíticos y la administración nebulizada de activador tisular del plasminógeno han demostrado proporcionar 
un alivio sintomático.

Las intervenciones por cateteterismo para embolización linfática han sido eficaces, con resultados a mediano 
plazo promisorios (307, 313, 318).
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Disfunción renal
El bajo gasto crónico y la hipertensión venosa central con el tiempo llevan a la disfunción renal, que se presenta 
en el 50% de los ACC con circulación FK y se asocia con mal pronóstico (313, 315).

Compromiso neurológico. Aspectos neurocognitivos y psicosociales 
Las múltiples operaciones y cateterismos, con riesgos de lesión hipóxico-isquémica y el estado protrombótico 
generan microembolias cerebrovasculares crónicas con riesgo de accidente cardiovascular (stroke) (313). No es 
infrecuente que, en adolescentes y adultos, se realice el diagnósico de stroke retrospectivo, durante un estudio 
de imágenes (307, 315).

 Por otro lado, en pacientes FK, están descriptas alteraciones psicológicas, psiquiátricas y cognitivas, así como 
trastornos de ansiedad, déficit de atención e hiperactividad.

Seguimiento, manejo y recomendaciones de pacientes adultos con circulación FK (Tablas 46 A y B)

Tabla 46 A. Monitoreo CV en diferentes etapas de circulación Fontan-Kreutzer 

Prueba Niño Adolescente Adulto

Control ambulatorio 6-12 meses 6-12 meses 6-12 meses

ECG 6-12 meses 6-12 meses 6-12 meses

EDC Anual Anual Anual

Holter 24 h 2-3 a Cada 1-2 años Cada 1-2 años

Prueba-ejercicio 2-3 a 1-3 años 1-2 años

BNP-Nt-Pro BNP Una vez en la niñez Cada 1-3 años Cada 1-2 años

RMC Una vez cada 3 años Cada 2-3 años Cada 2-3 años

TAC Según indicación clínica Según indicación clínica Según indicación clínica

Cateterismo cardíaco Según indicación clínica Una vez cada 10 a Una vez cada 10 a

Abreviaturas: EDC: ecocardiografía Doppler color; RMC: resonancia magnética cardíaca; TAC: tomografía axial computada.

TABLA 46 B. Seguimiento a largo plazo. Intervalos de estudios en la circulación Fontan-Kreutzer en meses

Frecuencia de consulta Estado Estado Estado Estado
y testeo durante fisiológico A fisiológico B fisiológico C fisiológico D
seguimiento    

Consulta clínica ambulatoria 12 12 6 3-6

ECG 12 12 6-12 6

ETT 12 12 12 12

Saturometría 12 12 Cada visita Cada visita

Holter 12 12 12 12

RMC-TAC 36 24 24 24

Prueba CP 36 24 12 12

Abreviaturas: ETT: ecocardiograma transtorácico. TAC: tomografía computada cardiaca; RMC: resonancia magnética cardíaca. Prueba CP: prueba de ejercicio 
cardiopulmonar.

Evaluación del rendimiento en el ejercicio
Los pacientes FK tienen una capacidad de ejercicio reducida en comparación con los controles sanos. La media 
del consumo máximo de oxígeno oscila entre el 61 y el 74% de los valores predichos (315). Esta es predictiva de 
los ingresos hospitalarios, la calidad de vida y la mortalidad tardía. 

El pico de VO2 se utiliza en varios estudios clínicos (316). El ejercicio aérobico mejora la calidad de vida, la 
clase funcional y la percepción de la salud (15, 320).

Embarazo y parto
En las mujeres con circulación FK, los cambios adaptativos del embarazo son mal tolerados, sumados al estado 
de hipercoagulación propio de la gestación. Pueden desencadenarse eventos como arritmias auriculares, edema y 
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ascitis con deterioro de la clase funcional. Existe riesgo de trombosis venosa y embolia pulmonar por la hipercoagu-
lación asociada. Se lo considera de alto o muy alto riesgo (III o IV de la OMS) con una tasa de mortalidad materna 
entre 15 y 25%. En las pacientes con saturación < 85%, función ventricular deprimida, regurgitación 
AV moderada a grave, arritmia refractaria o enteropatía con pérdida de proteínas, el embarazo está 
desaconsejado (OMS IV) (313). Existe alto riesgo de pérdida fetal en los dos primeros trimestres con tasas 
de aborto espontáneo de hasta el 50%. La prematuridad y el bajo peso para la edad gestacional son frecuentes.

 
Anticoncepción
Se desaconsejan los anticonceptivos que contengan estrógenos, por riesgo de tromboembolismo. En cambio, se 
recomiendan los anticonceptivos exclusivamente con progestágenos orales, de depósito o de implante subdérmico. 
El dispositivo intrauterino con liberación de progestágenos es eficaz y seguro.

Diagnóstico por imagen “no invasivo” e “invasivo” en adultos con circulación FK (Tabla 47) 

Tratamiento médico estándar (Tabla 48)

Anticoagulación vs. antiagregación
El flujo sanguíneo no pulsátil en el circuito Fontan predispone al paciente al tromboembolismo. Se recomienda 
la antiagregación de rutina en todos los pacientes. No hay pruebas, en los estudios clínicos, de la superioridad 
de los antagonistas de la vitamina K sobre las estrategias antiplaquetarias (313, 321, 322) Se recomienda anti-
coagulación en casos de arritmias auriculares, antecedentes de eventos tromboembólicos, EPP, BP y FCF.

Papel de los vasodilatadores pulmonares 
Los vasodilatadores pulmonares, principalmente el inhibidor de la PDE-5 y antagonistas del receptor de endote-
lina-1, mejoraron significativamente la hemodinamia de los pacientes de Fontan, la clase funcional de la NYHA 
y aumentaron la prueba de caminata de seis minutos (316). Sin embargo, ninguno ha demostrado beneficios en 
la sobrevida a largo plazo.

Tabla 47. Métodos diagnósticos en pacientes con circulación FK

Ecocardiografía Doppler Función del circuito Fontan

 Obstrucción subaórtica

 Fenestración

 Función ventricular

 Válvulas AV

 Trombos

Ecocardiografía transesofágica Conexiones venosas

 Trombos (ídem eco)

Resonancia magnética cardíaca Conexiones venosas

 Árbol pulmonar

 Función ventricular

 Insuficiencia de válvulas aurículo--ventriculares

 Dinámica de flujo del sistema FK

Linfografía por RM Evaluación de conductos linfáticos y drenajes hepatointestinal y bronquial

Cateterismo cardíaco Colaterales aorto-bronquiales, veno-venosas

 Fístulas arteriovenosas pulmonares

 Presiones del circuito Fontan

 Rp

 Presión de fin de diástole ventricular

Ecografía hepática-Doppler de arteria mesentérica, Nódulos, fibrosis, cirrosis, hepatocarcinoma

elastografía hepatoesplénica por ecografía y RM
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Trasplante cardíaco para el fallo de la circulación de Fontan 
En los casos de FCF, donde no hay mejoría a pesar de las terapéuticas instauradas, está indicado el trasplante 
cardíaco (TX). La supervivencia a cinco años oscila entre el 60 y el 67% (313). El momento y la indicación del TX 
siguen siendo motivo de controversia. El conflicto suele estar entre ofrecer el TX en forma temprana en pacien-
tes que pueden seguir muchos años con una calidad de vida razonable, o tardíamente, en quienes para entonces 
han acumulado varias comorbilidades con deterioro de diferentes sistemas. La escasez de donantes de órganos 
sumada a la complejidad de la anatomía de los retornos venosos ha llevado a disminuir los criterios de inclusión 
en la lista, de modo que solo los casos más urgentes con anatomía más favorable pueden ser trasplantados.

Las múltiples cirugías previas aumentan la probabilidad de la sensibilización antígeno-anticuerpo, incremen-
tando el riesgo de rechazo agudo del TX. Los resultados del TX en pacientes con circulación “Fontan” son menos 
favorables que los de los TX en cardiópatas “No Fontan”. Los pacientes con función ventricular preservada y 
niveles reducidos de albúmina evolucionan peor que aquéllos cuya indicación de TX es principalmente el fallo 
de bomba. La presencia de enfermedad hepática supone un reto adicional y requiere un enfoque de colaboración 
con los hepatólogos en la evaluación previa al TX y en la fase posoperatoria temprana, donde se deberá tomar la 
decisión de realizar TX cardíaco vs. TX cardiohepático.

Resumen y conclusiones
La cirugía de FK, ha posibilitado significativamente la sobrevida de los pacientes con VU y/o fisiología univentri-
cular. Una población grande y creciente de pacientes de circulación de Fontan sobrevive hasta la edad adulta. Sin 
embargo, la morbilidad continúa elevada y aumenta en proporción y medida con el crecimiento de esta población.

Es esencial un adecuado proceso de transición y transferencia de los pacientes pediátricos con cirugía de FK 
hacia centros especializados de alta complejidad, con personal entrenado en ACC; resulta fundamental el trabajo 
con equipos multidisciplinarios, donde se garantice que continúen con controles adecuados y tengan opciones de 
tratamiento avanzados y emergentes. 

    
 – La arritmia auricular sostenida con conducción AV rápida es una emergencia médica y debe ser 

revertida rápidamente con cardioversión eléctrica

 – La anticoagulación está indicada en presencia,de antecedentes de trombos auriculares, arrit-

mias auriculares o eventos tromboembólicos

 – Se recomienda que se desaconseje el embarazo  a las mujeres con una circulación de Fontan, 

ante la presencia de cualquier complicación, 

 – El cateterismo cardíaco se recomienda en casos de edema inexplicable, disminución de capaci-

dad al ejercicio, nuevo evento  de arritmia, cianosis y hemoptisis

 – En los pacientes con arritmias, un enfoque proactivo de evaluación electrofisiológica y ablación 

en caso de que estén indicados

 – Imágenes hepáticas periódicas (ecografía, TAC, RMC)

 – Los antagonistas de los receptores de endotelina y los inhibidores de la 5-fosfodiesterasa pue-

den ser considerados en pacientes seleccionados con presión/resistencia pulmonar elevada en 

ausencia de una presión diastólica ventricular elevada

 – En pacientes seleccionados con cianosis significativa se puede considerar el cierre con dispositi-

vo de una fenestración, pero requiere una evaluación cuidadosa antes de la intervención para 

excluir la inducción de un aumento de la presión venosa sistémica o caída del gasto cardíaco

 I C

 I C

 I C

 I C

 IIa C

 II a C

 IIb C

 IIb C

Recomendaciones Clase Nivel

Tabla 48. Consideraciones especiales y recomendaciones en el tratamiento en circulación Fontan-Kreutzer
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17) Anomalías de las arterias coronarias
Introducción
Hace casi 20 años que Paolo Angelini, un renombrado estudioso de la anatomía y función del árbol arterial co-
ronario, señaló las dificultades existentes para la comprensión de las anomalías de las arterias coronarias (AAC) 
que aún persistían (323). Existen de por sí características variables que pueden ser normales, o no, en su origen, 
tamaño, recorrido proximal y medio, ramificación y terminación. Arbitrariamente se considera que el 
1% de la población presenta una AAC en tanto que, si se consideran los hallazgos en los pacientes que requirieron 
una coronariografía, la incidencia es del 5,6% (324). Las AAC ocurren aisladas o asociadas a CC, por ejemplo TF, 
TGA, VAoB, atresia pulmonar sin CIV y otras más (324). En este Consenso se tratarán las AAC aisladas más 
relevantes para la práctica, como las arterias coronarias originadas del seno opuesto (ACOSO), la arteria 
coronaria originada en la arteria pulmonar (ALCAPA) y las fístulas arteriovenosas (AV) coronarias. 

Arteria coronaria originada del seno opuesto
Los pacientes generalmente se presentan en la adolescencia o edad adulta. Se trata de pacientes asintomáticos 
detectados por ecocardiografía Doppler o bien concurren a la consulta por angina con actividad física acompañada 
de disnea, pero su primer síntoma puede ser síncope o muerte súbita (MS). Desgraciadamente, un estudio de 
27 atletas que murieron súbitamente durante un esfuerzo o poco después de él mostró que solo un poco más de 
1/3 tuvo síntomas premonitorios de su AAC y en el 55% el ECG y la prueba ergométrica fueron normales (326). 
Los decesos fueron más frecuentes en pacientes con arteria coronaria izquierda originada del seno derecho. Los 
mecanismos propuestos para que la AAC produzca isquemia son orificio coronario ranura (slit like), angu-
lación aguda de la coronaria en el origen, trayecto inicial coronario intramiocárdico y compresión 
entre Ao y AP cuando el curso arterial es entre los 2 vasos con aumento de la presión de AP por el esfuerzo. Un 
algorritmo de tratamiento para los pacientes con ACOSO se muestra en la Tabla 48 modificada de las Guías 
Americanas. (26). Las intervenciones por cateterismo no son eficaces y hay que recurrir a la cirugía. Cuando se 
plantean dudas sobre si se trata o no de paciente de alto riesgo, puede recurrirse a la angio-TAC, SPECT, ultra-
sonido intravascular (IVUS) y fracción de reserva de flujo con provocación por adenosina (32, 327).

Arteria coronaria izquierda originada en la arteria pulmonar
Esta anomalía muy infrecuente se denomina ALCAPA por su acrónimo del inglés Anomalous Left Coronary 
Artery Arising from the Pulmonary Artery, y también síndrome de Bland-White-Garland por quienes lo describie-
ron. Sin embargo, Culham, citando investigaciones más recientes, indica que en realidad –dado que las arterias 
coronarias se conectarían con la aorta creciendo desde la región peritruncal a la vez que forman los orificios 
en los senos coronarios y no a la inversa– el término correcto sería “conectando” pero el uso ha consagrado el 
acrónimo (328). Al nacer, la coronaria izquierda anómala puede irrigar el miocardio porque la presión de la 
AP está aún elevada. Con el descenso normal de la presión de AP, por circulación colateral desde la coronaria 
derecha, el flujo se invierte y comienzan los síntomas de insuficiencia cardíaca e irritabilidad que se atribuye a 
dolor anginoso. Los estudios complementarios muestran cardiomegalia, HVI, imagen de infarto de cara ántero-
lateral, contractilidad de VI reducida, regurgitación mitral y ALCAPA con inversión del flujo. El ecocardiograma 
Doppler generalmente es suficiente para el diagnóstico (329) y, en caso de dudas o para conocer con certeza a 
cuál seno coronario se conecta la arteria, puede recurrirse a angio-TAC, RMC o cateterismo cardíaco (328, 330). 
De no mediar una circulación colateral adecuada, estos pacientes fallecen en los primeros meses de vida por lo 
que son muy pocos los que llegan a la edad adulta sin tratamiento quirúrgico. Este consiste en establecer una 
circulación coronaria dual con técnicas diversas según la variedad anatómica (331, 332). La recomendación 
y el nivel de evidencia son I B (26). En los raros casos sintomáticos de arteria coronaria derecha nacida de 
la pulmonar y los asintomáticos con repercusión cardíaca, las recomendaciones para intervenir son I C y 
IIa C, respectivamente (26). Los sobrevivientes tienen buen pronóstico y debieran ser seguidos con Holter, 
ecocardiografía, evaluación cardiopulmonar y RMC con gadolinio para detectar áreas de fibrosis. La actividad 
física deportiva permitida depende de los resultados de estas pruebas.

Fístulas arterio-venosas coronarias
Las fístulas AV coronarias son anomalías que ocurren en la terminación de estas arterias y constituyen el 14% 
de las AAC. Las fístulas son algo más frecuentes en la arteria coronaria derecha que en la izquierda y rara vez 
comprometen ambas arterias. Pueden comprometer la arteria principal o alguna de sus ramas. El sitio del drenaje 
predomina en cavidades derechas, sobre todo en AD, AP, seno coronario y vena cava superior. Cuando esto sucede, 
la denominación AV es apropiada pero no así cuando, con mucho menos frecuencia, se encuentra en cavidades 
izquierdas o venas pulmonares; entonces debieran llamarse fístulas coronarias arterio-arteriales. Sin embargo, 
el uso de AV se ha popularizado y es difícil cambiar la terminología (325). La arteria comprometida se dilata 
progresivamente y es tortuosa por el aumento de flujo y puede ocasionar aneurismas con bajo riesgo de rotura. 
La desembocadura puede ser por orificio único o múltiple, aun arracimado. Cuando las fístulas constituyen un 
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hallazgo en coronariografías (<1%), estas son pequeñas y sin significación hemodinámica (333). También se 
han descripto fístulas adquiridas postraumáticas, quirúrgicas y posbiopsias miocárdicas en trasplantados (328).

En niños y jóvenes se descubren por la presencia de soplos continuos superficiales de moderada intensidad 
localizados en mesocardio, lo que las diferencia del soplo por ductus en área pulmonar. Si la fístula drena en el 
VI, el soplo es diastólico, dado que durante la sístole las presiones de la coronaria y el VI son iguales y no hay 
cortocircuito. En esta etapa de la vida, los pacientes son asintomáticos, los síntomas comienzan a partir de la 
segunda década. Si el flujo es importante, ocurre sobrecarga de volumen e HAP, que pueden producir insuficiencia 
cardíaca con sus síntomas propios. Las personas mayores pueden tener angina de pecho como consecuencia de 
robo coronario. La profilaxis de EI está indicada.

Los estudios complementarios básicos inicialmente son normales. En las fístulas para cavidades derechas 
y AP con relación Qp: Qs >1,5 de observan los hallazgos de los cortcircuitos de izquierda a derecha. Cuando el 
compromiso es del lado izquierdo, se presenta sobrecarga de volumen con dilatación e hipertrofia de las cavida-
des. Las imágenes por ecocardiografía Doppler confirman el diagnóstico. Para decidir la conducta a seguir son 
necesarios la RM cardíaca, la angio-TAC y el cateterismo hemodinámico y angiográfico.

La oclusión de la fístula está indicada en presencia de síntomas o como medida preventiva. El tratamiento 
consiste en la oclusión quirúrgica o percutánea con coils o dispositivos de cierre según la complejidad de la fís-
tula. Es recomendable preservar la circulación nativa, por lo que la obliteración debe ser distal a las ramas no 
comprometidas y lo más próxima posible a la desembocadura. En niños pequeños con fístulas chicas es posible 
el cierre espontáneo, razón por la cual cabe conducta expectante. El seguimiento de los pacientes intervenidos 
es aconsejable con ecocardiografía Doppler y SPECT miocárdico con esfuerzo.

Tabla 49. Algorritmo del tratamiento del origen aórtico anómalo de las arterias coronarias. Modificado de Stout K, et al. (26)

Anomalía Evaluación de riesgo Tratamiento y tipo de recomendación

Coronaria izquierda del seno derecho Síntomas de isquemia o SÍ: Cirugía - Clase I

  isquemia inducida por pruebas diagnósticas NO: Cirugía - Clase IIa

Coronaria derecha del seno izquierdo Síntomas de isquemia o isquemia SÍ: Cirugía - Clase I

 inducida por pruebas diagnósticas 

 Sin isquemia. Arritmias ventriculares SÍ: Cirugía - Clase IIa

 Sin isquemia ni arritmias ventriculares Cirugía - Clase IIb

  Expectante - Clase IIb

18) Síndrome de Eisenmenger
Introducción
En 1897 Viktor Eisenmenger describió un paciente de 32 años con cianosis que murió con hemoptisis y el estudio 
post mortem reveló que tenía una CIV (334). En 1958 Paul Wood acuñó el término síndrome de Eisenmenger para 
definir a pacientes con HAP y Rp suprasistémica crónica, con subsecuente hipoxia sistémica por cortocircuito de 
derecha a izquierda a través de una CC (p. ej., CIV o DAP) (335).

El síndrome de Eisenmenger es multisistémico y genera deterioro progresivo de los órganos. La cianosis tiene 
consecuencias en todo el organismo, como alteración en la coagulación por trombocitopenia, tromboastenia y 
reducción de los factores de coagulación dependientes de vitamina K, factor V, factor de Von Willebrand y aumento 
de la actividad fibrinolítica. El filtrado glomerular disminuye la filtración de ácido úrico con la consecuente artritis 
gotosa y cifoescoliosis. La bilirrubina indirecta aumenta el riesgo de cálculos biliares. La cianosis afecta también 
el endotelio vascular sistémico y por ende la microcirculación de todo el organismo, en el caso del miocardio con 
riesgo de isquemia y arritmias, en cerebro con isquemia-infarto cerebral, en riñón con disfunción y consecuente 
hipertensión arterial sistémica (336).

La HAP grupo 1 incluye el síndrome de Eisenmenger, el cual tiene un grado avanzado de enfermedad vas-
cular pulmonar no reversible, lo que ocasiona cianosis por reversión del cortocircuito e induce a mecanismos 
adaptativos para mejorar el transporte de oxígeno, con mayor producción de glóbulos rojos y aumento del gas-
to cardíaco. La poliglobulia aumenta la viscosidad sanguínea, con riesgo de trombosis no solo pulmonar sino 
también sistémica. Además, una bacteriemia puede generar una neumonía, EI o bien un absceso cerebral. Los 
signos clínicos avanzados son disnea, fatiga, hemoptisis, síncope e insuficiencia cardíaca. La clínica evidencia 
disnea y cianosis, cuantificables con clase funcional y oximetría de pulso, respectivamente. Las manifestaciones 
clínicas de hiperviscosidad pueden manifestarse con cefalea, mareos, acúfenos, visión borrosa, parestesias en 
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labios, manos y pies, dolor y debilidad muscular. Los síntomas de hiperviscocidad se pueden evitar manteniendo 
un hematocrito <65% (337). 

Seguimiento y tratamiento
Los pacientes con síndrome Eisenmenger requieren seguimiento cada 6 meses en centro especializado de ACC. El 
examen inicial incluirá clase funcional, oximetría de pulso, ECG, Rx tórax, ecocardiograma y laboratorio (citológico 
completo con recuento de plaquetas, ferremia, transferrina, ácido fólico, vitamina B12, panel hepático, panel renal, 
panel de coagulación, PCR, BNP o Pro-BNP y uricemia) así como prueba de caminata 6 minutos y cateterismo car-
díaco. El seguimiento semestral incluirá clase funcional, oximetría de pulso, laboratorio (citológico completo, panel 
hepático, panel renal y panel de coagulación) y prueba de caminata 6 minutos. En el seguimiento anual, al laboratorio 
se agregarán ferremia, transferrina, ácido fólico, vitamina B12, PCR, BNP o NT-Pro BNP (338). Es de notar que los 
péptidos natriuréticos pueden estar aumentados simplemente debido a que la hipoxia induce su secreción (338). 

Las medidas generales en la atención de ACC con síndrome de Eisenmenger son: vacunación completa que 
incluya antigripal, antineumococo y anti-Covid-19; evitar deshidratación, altas temperaturas ambientales, 
tabaquismo, embarazo (con contraindicación de anticonceptivos que contengan estrógenos) (CR:I- NE:C); 
evitar altitudes >2500 m (los vuelos aerocomerciales están presurizados a 2000 m y son bien tolerados, aunque 
se recomienda suplemento de oxígeno) (337). En caso de que el laboratorio revele microcitosis (VCM <80 fl), 
aportar sulfato ferroso a razón de 200 mg c/12 horas durante 3 meses; en caso de macrocitosis (VCM >95 fl), 
indicar ácido fólico y vitamina B12; estas medidas evitan un hematocrito >65% (339). Esto puede prevenir una 
sangría: 500 cm3 de sangre con remplazo de 750-1000 cm3 de solución salina isotónica IV para reponer la volemia. 
La hiperuricemia con síntomas de artritis gotosa requiere administración de colchicina y alopurinol (27, 338).                   

El tratamiento específico de HAP en el síndrome de Eisenmenger con clase funcional ≥II y capacidad de ejer-
cicio reducida (prueba de caminata 6 minutos <450 m), la estrategia de tratamiento inicial es monoterapia con 
antagonista de receptor de endotelina (bosentán 125 mg c/12 horas, o bien ambrisentán/ macitentán en única dosis 
10 mg/dia) y, si no mejora, indicar tratamiento combinado con inhibidor de fosfodiesterasa 5 (sildenafil 25 mg c/12 
horas o tadalafilo 20 a 40 mg c/24 horas (CR:IIa-NE:B). Aunque no revierte la enfermedad vascular pulmonar, 
esta terapia específica ha mostrado ser beneficiosa en pacientes con síndrome de Eisenmenger (27, 335, 340). 

Con referencia a la anticoagulación, el riesgo de sangrado está aumentado en los pacientes cianóticos, por lo 
que debe atenderse en forma individual; no hay evidencia para su recomendación; sin embargo, los nuevos anti-
coagulantes orales deben ser considerados en presencia de trombosis o embolismo con bajo riesgo de sangrado. 
La anticoagulación es un dilema por tener diátesis tanto para trombosis como sangrado (337).

El síndrome de Eisenmenger en su historia natural tiene mayor supervivencia que la HAP idiopática, por lo 
que es más fácil establecer el momento de ingreso en lista de espera de trasplante cardiopulmonar (CR:I- NE:C), 
aunque frecuentemente se afectan la calidad de vida y la morbilidad (27, 337, 338).

E) CONSIDERACIONES FINALES

Como se especificó en la Introducción, los ACC constituyen una nueva subespecialidad y los pacientes, espe-
cialmente en sus categorías moderadas y severas, permanentemente son motivo de innovaciones en técnicas de 
diagnóstico y tratamiento para mejorar la supervivencia y calidad de vida con las que nos estamos familiarizan-
do. Varias Sociedades Científicas Internacionales prestigiosas comenzaron a desarrollar guías de diagnóstico y 
tratamiento con recomendaciones y niveles de evidencia destinadas a la colectividad médica, para uniformar las 
conductas por seguir, a la vez que se crearon centros de capacitación para formar profesionales expertos en el 
cuidado de los ACC. Obviamente, también se crearon instituciones multidisciplinarias con la misma finalidad, 
dado que los ACC presentan a menudo comorbilidades similares a las que afectan a la población general además 
de las propias relativas a la evolución de su enfermedad. Estas guías han sido actualizadas periódicamente y las 
más recientes son de los años 2018 y 2020, producto de expertos de las sociedades American Heart Association 
y American College of Cardiology de los Estados Unidos y la European Society of Cardiology de las naciones 
europeas (26,27). La Sociedad Argentina de Cardiología fundada en 1937 por cardiólogos argentinos con relevan-
cia internacional, 3 años después de la aparición de la Revista Argentina de Cardiología, no podía permanecer 
ajena a estos acontecimientos y este año 2021 completa su Consenso para el Diagnóstico y Tratamiento de las 
Cardiopatías Congénitas del Adulto por iniciativa del Área de Consensos de la SAC. La redacción ha estado a 
cargo de 2 Directores y 28 Redactores (2 Cirujanos Cardiovasculares, 1 Licenciada en Comunicación Social y una 
Licenciada en Enfermería). Un Licenciado en Comunicación Social efectuó la compaginación y hubo 3 Revisores. 
Los Redactores fueron 18 de Buenos Aires, 9 de Córdoba y 1 c/u de Corrientes, Mendoza y Rosario. 

Al término del Consenso se publicó una comparación de las guías de Estados Unidos con las de Europa (28). 
En general se coincidió en aspectos fundamentales como Cianosis, Manejo diagnóstico, CC específicas, Profilaxis 
EI, Insuficiencia cardíaca, Organización y provisión de cuidados, Transición, Deportes, Embarazo y reproduc-
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ción y Cuidados paliativos. Las discrepancias con las guías de Estados Unidos fueron acerca de los Síndromes 
concomitantes, Clasificación fisiológica y Salud mental y neurodesarrollo. Las diferencias con las de Europa 
fueron sobre los ACC de edad avanzada, Antitrombosis, Aortopatías, Cobertura médica y empleo, Hipertensión 
pulmonar y Diferencias sexuales. Los autores señalan que las diferencias pueden tener consecuencias potenciales 
y sugieren estudios con mayor número de pacientes (28).

En el Consenso SAC se abordan aspectos generales en línea con los de las guías internacionales. Las enferme-
dades específicas tratadas son las más relevantes. Las innovaciones más importantes creemos que son el énfasis 
en Calidad de Vida y la incorporación de Registros de Pacientes que permitirán mejorar los Niveles de Evidencia 
para las Recomendaciones, puesto que actualmente se basan fundamentalmente en opiniones de expertos. 
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