Revista Argentina de Cardiologia

Argentine Journal of Cardiology

JUNIO 2022 | Vol. 90 SUPL. 4 ISSN 0034-7000 www.sac.org.ar

Consenso para el diagnéstico y
tratamiento de las Cardiopatias
Congénitas del Adulto 2021

SOCIEDAD ARGENTINA DE CARDIOLOGIA



REVISTA ARGENTINA DE

CARDIOLOGIA

ORGANO CIENTIFICO DE LA SOCIEDAD ARGENTINA DE CARDIOLOGIA

COMITE EDITOR

Director
JORGE THIERER
Instituto Universitario CEMIC, CABA

Director Adjunto
CLAUDIO C, HIGA
Hospital Aleman, CABA

Directores Asociados

ERNESTO DURONTO

Fundacién Favaloro, CABA

DARIO C. DITORO

Hospital Argerich, CABA

WALTER M. MASSON

Instituto Universitario Hospital Italiano,
CABA

JAVIER GUETTA

Instituto Universitario CEMIC, CABA
GASTON RODRIGUEZ GRANILLO
Diagnostico Maipu, Vicente Lopez,
Buenos Aires

LUCRECIA BURGOS

ICBA, CABA

Editor Consultor

HERNAN C. DOVAL

Instituto Universitario Hospital Italiano
Delegado por la SAC

CHRISTIAN SMITH

Hospital Felipe Arnedo, Clorinda,
Formosa

Editor de Ciencias basicas

BRUNO BUCHHOLZ

Universidad de Buenos Aires
Vocales

MARIANO FALCONI (Instituto
Universitario Hospital Italiano, CABA)
SANDRA SWIESZKOWSKI (Hospital de
Clinicas José de San Martin, CABA)
JOSE LUIS BARISANI (Hospital Presidente
Peron, Avellaneda, Buenos Aires)
JORGE CARLOS TRAININI (Hospital
Presidente Perdn, Avellaneda,

Buenos Aires)

GUILLERMO ERNESTO LINIADO
(Hospital Argerich, CABA)

PABLO LAMELAS (ICBA, CABA)
MARIANO TREVISAN (Sanatorio San
Carlos, Bariloche, Rio Negro)

BIBIANA MARIA DE LA VEGA
(Hospital Zenon Santillan, Universidad
Nacional de Tucuman)

Consultor en Estadistica, Buenos Aires
JAVIER MARIANI

Hospital El Cruce, Buenos Aires
Coordinacion Editorial

PATRICIA LOPEZ DOWLING

MARIELA ROMANO

COMITE HONORARIO

MARCELO V. ELIZARI (ARGENTINA)
GUILLERMO KREUTZER (ARGENTINA)
JOSE NAVIA (ARGENTINA)

COMITE EDITOR INTERNACIONAL

AMBROSIO, GIUSEPPE (ITALIA)

University of Perugia School of Medicine, Perugia
ANTZELEVITCH, CHARLES (EE.UU)

Masonic Medical Research Laboratory

BADIMON, JUAN JOSE (EE.UU)

Cardiovascular Institute, The Mount Sinai School of
Medicine

BARANCHUK, ADRIAN (CANADA)

Queen's University, Kingston

BAZAN, MANUEL (CUBA)

INCOR, La Habana

BLANKSTEIN, RON

Harvard Medical School (EEUU)

BRUGADA, RAMON (ESPANA)

Cardiology Department, The Thorax Institute, Hospital
Clinic, University of Barcelona, Barcelona

CABO SALVADOR, JAVIER

Departamento de Ciencias de la Salud de la
Universidad de Madrid UDIMA (ESPANA)

CAMM, JOHN (GRAN BRETANA)

British Heart Foundation, St. George's University of
London

CARRERAS COSTA, FRANCESC (ESPANA)

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Universitat
Autonoma de Barcelona

CHACHQUES, JUAN CARLOS (FRANCIA)

Pompidou Hospital, University of Paris Descartes,
Paris

DEMARIA, ANTHONY N. (EE.UU)

UCSD Medical Center, San Diego, California

DI CARLI, MARCELO (EE.UU)

Harvard Medical School, Boston, MA
EVANGELISTA MASIP, ARTURO (ESPANA)

Instituto Cardiolégico. Quironsalud-Teknon, Barcelona
EZEKOWITZ, MICHAEL (EE.UU)

Lankenau Medical Center, Medical Science Building,
Wynnewood, PA

FEIGENBAUM, HARVEY (EE.UU)

Indiana University School of Medicine, Indianapolis
FERRARI, ROBERTO (CANADA)

University of Alberta, Edmonton, Alberta
FERRARIO, CARLOS (EE.UU)

Wake Forest University School of Medicine, Winston-
Salem

FLATHER, MARCUS (GRAN BRETANA)

Royal Brompton and Harefield NHS Foundation Trust
and Imperial College London

FUSTER, VALENTIN (EE.UU.)

The Mount Sinai Medical Center, New York
GARCIA FERNANDEZ, MIGUEL ANGEL (ESPANA)
Universidad Complutense de Madrid. Facultad de
Medicina

JUFFE STEIN, ALBERTO (ESPANA)

Department of Cardiology, A Coruna University
Hospital, La Coruna

Revista Argentina de Cardiologia
La Revista Argentina de Cardiologia es propiedad de la Sociedad Argentina de Cardiologia.

ISSN 0034-7000 ISSN 1850-3748 version electrénica - Registro de la Propiedad Intelectual en tramite
Full English text available. Indexada en SciELO, Scopus, Embase, LILACS, Latindex, Redalyc, Dialnet y DOAJ. Incluida en el Nucleo Basico de Revistas Cientificas

Argentinas del CONICET.

VOL 90 SUPLEMENTO 4 JUNIO 2022

Direccion Cientifica y Administracion
Azcuénaga 980 - (1115) Buenos Aires / Tel.: 4961-6027/8/9 / Fax: 4961-6020 / e-mail: revista@sac.org.ar / web site: www.sac.org.ar
Atencion al publico de lunes a viernes de 13 a 20 horas

KASKI, JUAN CARLOS (GRAN BRETANA)

St George's University of London, Cardiovascular
Sciences Research Centre, Cranmer Terrace, London
KHANDERIA, BIJOY (EE.UU)

Aurora Cardiovascular Services

KRUCOFF, MITCHELL W. (EE.UU)

Duke University Medical Center, Durham

LOPEZ SENDON, JOSE LUIS (ESPANA)

Hospital Universitario La Paz, Instituto de
Investigacion La Paz, Madrid

LUSCHER, THOMAS (SUIZA)

European Heart Journal, Zurich Heart House, Zlrich,
Switzerland

MARZILLI, MARIO (ITALIA)

Cardiothoracic Department, Division of Cardiology,
University Hospital of Pisa

MAURER, GERALD (AUSTRIA)

Univ.-Klinik fr Psychiatrie und Psychotherapie I,
Christian-Doppler-Klinik, Salzburg

MOHR, FRIEDRICH (ALEMANIA)

Herzzentrum Universitat Leipzig, Leipzig

NANDA, NAVIN (EE.UU)

University of Alabama at Birmingham, Birmingham
NEUBAUER, STEFAN

University of Oxford and John Radcliffe Hospital
(GRAN BRETANA

NILSEN, DENNIS (NORUEGA)

Department of Cardiology, Stavanger University
Hospital, Stavanger

PALACIOS, IGOR (EE.UU)

Massachusetts General Hospital

PANZA, JULIO (EE.UU)

MedStar Washington Hospital Center, Washington, DC
PICANO, EUGENIO (ITALIA)

Institute of Clinical Physiology, CNR, Pisa

PINSKI, SERGIO (EE.UU)

Cleveland Clinic Florida

RASTAN, ARDAWAN (ALEMANIA)
Universitats-Herzzentrum Freiburg-Bad Krozingen
SERRUYS, PATRICK W.

Imperial College (GRAN BRETANA)

SICOURI, SERGE (EE.UU)

Masonic Medical Research Laboratory, Utica
THEROUX, PIERRE (CANADA)

University of Toronto, Ontario

TOGNONI, GIANNI (ITALIA)

Consorzio Mario Negri Sud, Santa Maria Imbaro, Chieti
VENTURA, HECTOR (EE.UU)

Ochsner Clinical School-The University of
Queensland School of Medicine, New Orleans
WIELGOSZ, ANDREAS (CANADA)

University of Calgary, Calgary, Alberta

ZIPES, DOUGLAS (EE.UU)

Indiana University School of Medicine, Indianapolis

SOCIEDAD ARGENTINA
DE CARDIOLOGIA

COMISION DIRECTIVA

Presidente
HECTOR A. DESCHLE

Presidente Electo
CLAUDIO R. MAJUL

Vicepresidente 1°
VICTOR M. MAURO

Vicepresidente 2°
JUAN BENGER

Secretario
VERONICA I. VOLBERG

Tesorero
HECTOR R. GOMEZ SANTA MARIA

Prosecretario
O. GABRIEL PEREA

Protesorero
HUGO E. SILVA

Vocales Titulares
BLANCA M. LOSADA
MARIO J. SZEJFELD
OSCAR A. VOGELMANN
AGUSTINA AMENABAR

Vocal Suplentes
MARIA D. LUCONI
DAMIAN E. HOLOWNIA
CHRISTIAN A. SMITH
GRACIELA I. BRUNA

Presidente Anterior
ALEJANDRO R. HERSHSON



SOCIEDAD ARGENTINA DE CARDIOLOGIA

Consenso para el diagnostico y tratamiento de las Cardiopatias
Congénitas del Adulto 2021

AREA DE CONSENSOS Y NORMAS

Director
Dr. Maximiliano De AbreuMTsA¢

Sub-Director
Dr. Sebastian PeraltaM™a¢

Secretario
Dr. Mario César SpennatoMTSAC

Vocales
Dra. Laura AntoniettiM™sA¢
Dr. Fernando Garagoli
Dr. Ariel Kraselnik
Dr. Santiago Lynch
Dra. Paola Rojas
Dra. Milagros Seijo

Comité Asesor
Dr. Gustavo GiuntaMsa¢
Dr. Ignacio BluroMTs4¢
Dr. Mariano FalconiMTsA¢

Las opiniones, pautas o lineamientos contenidos en los Consensos o Recomendaciones han sido diseiiados y planteados
en términos genéricos, a partir de la consideracion de situaciones concebidas como un modelo teorico. Alli se describen
distintas hipotesis alternativas para arribar a un diagnostico, a la definicion de un tratamiento y/o prevencion de una
determinada patologia. De ningiin modo puede interpretarse como un instructivo concreto ni como una indicacion ab-
soluta. La aplicacion especifica en el paciente individual de cualquiera de las descripciones generales obrantes en los
Consensos o Recomendaciones dependera del juicio médico del profesional interviniente y de las caracteristicas y cir-
cunstancias que se presenten en torno al caso en cuestion, considerando los antecedentes personales del paciente y las
condiciones especificas de la patologia por tratar, los medios y recursos disponibles, la necesidad de adoptar medidas
adicionales y/o complementarias, etc. La evaluacion de estos antecedentes y factores quedara a criterio y responsabili-
dad del médico interviniente en la decision clinica final que se adoptara.



Consenso para el diagnostico y tratamiento de las Cardiopatias
Congénitas del Adulto 2021

Directores

Luis E AldayM™4¢ y Héctor R MaisulsMTSAC

Redactores

Inés Abella, Judith Ackerman, Ménica Benjamin, Fernanda Biancolini, Julio Biancolini,
Juan Bonelli, Hyon Ju Choe, Roque Cérdoba, Andrés Cuenca de Rey, Ana de Dios, Amalia Elizari,
Eduardo Fernandez Rostello, Liliana Ferrin, Luis Gémez, Dora Haag, Ernesto Juaneda,
Christian Kreutzer, Luciano Lucas, Ménica Lucero, Paula Manso, Claudio Moros,
Mariela Mouratian, Marisa Pacheco Otero, Alejandro Peirone, Marisa Quinteros,

Norma Rossi, Ana Schroh, Federico Zeppa

Revisores

Horacio FaellaM™sac
Mariano IthuraldeMTsac
Eduardo MoreyraMTsac

Compaginador

Lic. Gerardo Beltramino

Los autores recomiendan citar el articulo de esta forma:

Alday LE, Maisuls HR, Abella I, Ackerman J, Benjamin M, Biancolini F y cols. Consenso para el diagndstico y trata-
miento de las Cardiopatias Congénitas del Adulto 2021. Rev Argent Cardiol 2022;90 (Suplemento 4):1-00. http://dx.doi.
org/10.7775/rac.es.v90.s4



VOL 90 SUPLEMENTO 4

JUNIO 2022
/
Indice

A) INTRODUGCCION ..ottt 1
= GeNEIAlIdATES ... 1
= Calidad de Vida .. .o 1
— Los Adultos con Cardiopatias Congénitas: (ACC) una nueva subespecialidad .. 2
— Recomendaciones para toma de deCiSIONeS...........ccoeoiiiiieiiiiiiie e 2
= CIASHICACION ... 3
— Registro de ACC - Su finalidad 6
— Transicién y transferencia del adolescente con cardiopatia congénita 7
— Rolde la enfermeria. ... ..o 8
B) ESTUDIOS DIAGNOSTICOS ..., 9
—  Electrocardiografia........oo.ooiii o 9
— Prueba de ejercicio cardiopulmonar... 9
— Ecocardiografia 10
— Resonancia magnética cardiaca (RMQC) ......ooooiiiiiiiiiiii e 11
— Tomografia axial computada (TAC) .12
—  Cateterismo cardiaco diagnOStiCO.........ooiiiiiiiiiii i 13
—  Genética y asesoramiento GENETICO .. ..uuiiiuiii ittt 13
C) CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS .......cooioimiieoeeeeeeeee e 15
— INSUFICIENCIA CArAIACA . ooviieii e 15

— Arritmias - Holter - Estudios electrofisiolégicos - Ablaciones - Dispositivos:
Marcapasos - Resincronizadores - Cardiodesfibriladores ...............c.occcooiiiiii 16
— Muerte subita - Estratificacion de riesgo.........cccoccooveeiiiinn. 19
— Clasificacion clinica de la hipertension arterial pulmonar ........ 20
— Hipertension arterial pulmonar - Diagnéstico - Tratamiento.... 21
— Cateterismo cardiaco intervencionista 23
— Cirugfa cardiovascular 24
— Cirugfa no cardiaca 25
— Anticoagulantes y antitrombéticos .... .. 26
= Endocarditis iNfECCIOSA ... ..ot 27
— Cianosis, fisiopatologia y tratamiento..........ccciiiiiiiiii e 29
— Embarazo y contracepcion ... 30
—  DEPOES N ACC .. i 31
D) LESIONES ESPECIFICAS ..o 33
— Tipo de lesion seguin clasificacion de ACC .........oooioiiiiiiiieiicee e 33
| - CORTOCIRCUITOS DE IZQUIERDA A DERECHA ... 33
1. Comunicacion interauricular y drenaje venoso anémalo pulmonar .............ccceeeienne. 33
2. Comunicacion interventricular 37
3. Canal atrioventricular .. 38
4. Ductus arterioso Permeable ........co.iiiiiiii i 40
Il - LESIONES DEL LADO IZQUIERDO .........ccoiiiiiiiiiiiiiii e 43
5. Obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo ...........cccoeeveeiiiiiiiiiieeenen. 43
a) Estenosis valvular adrtica 43
b) Estenosis supravalvular adrtica.... .. 45
€)  ESteNOSIS SUDAOITICA ... .o 45
6. CoartaCion de A0MtA.........couiiiiie e 46
7. Aortopatias........ccoevviiii 48
a) Sindrome de Marfan .............. 48
b) Vélvula adrtica bicuspide .. 49
C) SINArOME 8 TUMIBY ... 50




11l - LESIONES DEL LADO DERECHO ...........ooooiiiiii e 50

8. Obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho .............ccccoeoiiiiiiiiice 50

a) Estenosis subinfundibular o VD de doble cdmara (VDDC) 50

b) Estenosis infundibular...........ccccoiii 50

€)  Estenosis valvular pulmonar...........cccooooiiioiecc e 51

d) Estenosis supravalvular pulmonar (tronco y ramas de AP) 51

9. Anomalia de EDSTEIN .....coooeeii i 53

10. Tetralogia de Fallot ........ccoiiiieo e 54

11. Atresia pulmonar con comunicacion interventricular 57

12. Conducto ventriculo derecho - arteria pulmonar ........... 58

IV -LESIONES COIMPLEJAS ... 61
13. Transposicion de grandes arterias............occoccvevreireenane 61

14. Transposicion corregida de grandes arterias................... 65

15. Corazén UniveNntriCular.........ooooiviiiiiiiceceeeeeee 67

16, Operacion de Fontan-Kreutzer ..o 70

17. Anomalias Coronarias. ..........cocueeveueeiieeeeiceeeeeeeeee 77

18. SINArome de EiSENMENGET........oiiiiiiiiie it 78

E - CONSIDERACIONES FINALES ... e 79

F- BIBLIOGRAFIA ..ot 80



Abreviaturas

ACC
AA
Ao
AP
AtP
AT
BRD
BRI
CAV
CAVP
CAVC
cc
ccp
cal
CCPT
CcCT
DI
CIA
clv
CoAo
CSPs
cv
DAP
DVAP
DVAPP
DVAPT
EA
Ebs
EDC
EEF

El

EM
ENS
EP
ERAP
EsubA
EsupraA
EsubP
E3D
ET
ETAP
ETE
ETT
FA

FE
FEVD

Adultos con Cardiopatias Congénitas
Aleteo Auricular

Aorta

Arteria Pulmonar

Atresia Pulmonar

Atresia Tricuspidea

Bloqueo de Rama Derecha

Bloqueo de Rama lzquierda

Canal Atrioventricular

Canal Atrioventricular Parcial

Canal Atrioventricular Completo
Cardiopatias Congénitas

Cateterismo Cardiaco Diagnéstico
Cateterismo Cardiaco Intervencionista
Conexion Cavopulmonar Total
Cateterismo Cardiaco Terapéutico
Cardiodesfibrilador Implantable
Comunicacion Interauricular
Comunicacién Interventricular
Coartacion de Aorta

Colaterales Sistémico-Pulmonares
Calidad de Vida

Ductus Arterioso Permeable

Drenaje Venoso Andémalo Pulmonar
Drenaje Venoso Anémalo Pulmonar Parcial
Drenaje Venoso Anémalo Pulmonar Total
Estenosis Adrtica

Enfermedad de Ebstein
Ecocardiograma Doppler Color
Estudio Electrofisioldgico

Endocarditis Infecciosa

Estenosis Mitral

Enfermedad del Nédulo Sinusal
Estenosis Pulmonar

Estenosis de Rama de Arteria Pulmonar
Estenosis Subvalvular Adrtica
Estenosis Supravalvular Adrtica
Estenosis Subvalvular Pulmonar
Ecocardiografia Tridimensional
Estenosis Tricuspidea

Estenosis de Tronco de Arteria Pulmonar
Ecocardiograma Transesofagico
Ecocardiograma Transtoracico
Fibrilacion Auricular

Fracciéon de Eyeccion

Fraccion de Eyeccion de Ventriculo Derecho

Op.BT
Op.FK
OTSVD
oTsVvI
PECP
RCoAo
RC
RMC
TAC
TAE
TC
TCGA
TE

TF
TGA
TRC
TRIA
TSV
TV
TVNS
TVS
VD

Vi
VFDVD
VFDVI
VFSVD
VFSVI
VAo
VAB
VM
\'[e)
VP

VU

Fraccién de Eyeccion de Ventriculo Izquierdo
Foramen Oval Permeable

Hipertension Arterial Pulmonar

Hipertension Pulmonar Idiopatica

Interrupcion del Arco Adrtico

Insuficiencia Adrtica

Insuficiencia Mitral

Insuficiencia Pulmonar

Insuficiencia Tricuspidea

Marcapaso

Muerte Subita Cardiaca

Operacién de Blalock-Taussig

Operacién de Fontan-Kreutzer

Obstruccion al Tracto de Salida del Ventriculo Derecho
Obstruccion al Tracto de Salida del Ventriculo Izquierdo
Prueba de Ejercicio Cardiopulmonar

Recoartacion de Aorta

Resincronizacion Cardiaca

Resonancia Magnética Cardiaca

Tomografia Axial Computada

Taquicardia Auricular Ectopica

Tomografia Cardiaca

Transposicion Corregida de Grandes Arterias
Tromboembolismo

Tetralogia de Fallot

Transposicion de Grandes Arterias

Terapia de Resincronizacion Cardiaca

Taquicardia por Reentrada Intraauricular
Taquicardia Supraventricular

Taquicardia Ventricular

Taquicardia Ventricular No Sostenida

Taquicardia Ventricular Sostenida

Ventriculo Derecho

Ventriculo 1zquierdo

Volumen de Fin de Diastole de Ventriculo Derecho
Volumen de Fin de Diastole de Ventriculo Izquierdo
Volumen de Fin de Sistole de Ventriculo Derecho
Volumen de Fin de Sistole de Ventriculo Izquierdo
Valvula Adrtica

Valvula Adrtica Bicuspide

Valvula Mitral

Consumo de Oxigeno

Valvula Pulmonar

Valvula Tricuspide

Ventriculo Unico



Consenso para el diagnoéstico y tratamiento de las
Cardiopatias Congénitas del Adulto 2021

A) INTRODUCCION

Generalidades

Las cardiopatias congénitas (CC) constituyen la malformacién més frecuente en recién nacidos vivos y son la
mayor causa de mortalidad infantil. Algunos estudios de metaanalisis han mostrado que su prevalencia global
se ha incrementado a través del tiempo con cifras actuales de 0,91-0,94% con estabilizacién en los Gltimos anos
(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 diagndsticos y
probabilidades de tratamiento en esas épocas.

Utilizando estimaciones de Estados Unidos, con una poblacién de 331 millones de habitantes, alrededor de
2,5 millones de personas son portadores de una CC, 12% de las cuales con una condicién severa. Extrapolando
estas cifras a la Argentina con 45 millones de habitantes, tendriamos aproximadamente 300 000 afectados.
Puesto que los adelantos en diagnéstico y tratamiento de estas dolencias han permitido una mayor sobrevida, los
adultos con CC (ACC) hoy superan a los ninos de 2/3 a 1/3 del total. Esta relacién estimada en el pais del norte
seguramente estaria sobredimensionada para nuestro pais por las diferencias existentes en recursos humanos
y tecnologia (3,4). Una particularidad de la mayor expectativa de vida de los ACC es que hay quienes llegan a la
edad geriatrica (65 o0 mas anos) 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
poblacion general a esa edad y que suelen ser la causa de morbimortalidad en lugar de su CC. Las mas comunes
son la demencia senil, hemorragias digestivas e insuficiencia renal crénica (5).

Calidad de vida

Recientemente, dada la mayor sobrevida de los ACC, ha surgido el interés que esta se acompane de una buena
calidad de vida. El Profesor Moons de Lovaina, Bélgica, ide6 un estudio internacional multicéntrico denominado
APPROACH - IS (por las siglas en inglés de Evaluacién de los Patrones de los Reportes de Pacientes Adultos con
Cardiopatias 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) percepcion de la salud, (b) funcionamiento psicolégico, (c) salud conductual y (d) calidad de vida
(CV). Ademas, se indagaron otras variables explicativas como (a) sociodemografia, (b) historia clinica, (c) sentido
de coherencia y (d) percepciéon de la enfermedad (6). Esta metodologia fue seguida de una investigacion liminar
que evalué la CV de 4028 ACC en 15 paises, incluyendo un centro de la Argentina (inico de habla hispana), que
concluy6 que, en general, la CV fue satisfactoria y que dependié mas que nada de las caracteristicas de los pa-
cientes y no de los paises. Los ACC con bajos niveles de CV pueden asi identificarse uniformemente permitiendo
tomar medidas para mejorarla (7).

La rigurosidad de la encuesta para esta investigacion ha permitido que cardiélogos, psicélogos y personal
de enfermeria, 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 continuacién. Los prestadores de salud deberian tener en
cuenta, ademas de la severidad de la enfermedad como indicador objetivo, también la repercusion subjetiva en el
paciente (8). Se determiné que los reportes de los pacientes no solo difirieron por factores relativos a ellos sino
también por efecto de los paises de residencia con distintos estandares de vida y sistemas de salud (9). En cuanto
al papel de los sistemas de salud y su relacién con los resultados aportados por los pacientes, se observé que la CV
y la salud fisica y mental estuvieron mas bien relacionadas con la mayor cantidad de recursos humanos que con
la disponibilidad de camas hospitalarias (10). La apreciacion de la enfermedad fue mas negativa en pacientes con
enfermedades mas complejas como aquellos con circulacién de Fontan que impactaba en la CV. Estos pacientes
requieren deteccién de alteraciones psicosociales e intervenciones para mejorar su CV. En consonancia con ese
estudio, los mismos autores senalan que la actividad fisica en estos pacientes probablemente es beneficiosa al
mejorar la percepcion de su salud, lo que redunda en mejor CV (11,12). Solo el 30% de los pacientes encuestados
desarrollaban las actividades fisicas recomendadas. La percepcién del estado de salud fue superior en ellos con
relacion a los inactivos o poco activos. Se recomienda por lo tanto promover la actividad fisica en la poblacién de
ACC (13). Una publicacion relativa a la anterior coincidié en el nimero de pacientes que desarrollaba actividad
fisica y encontré una diferencia importante entre los paises participantes. El analisis en particular mostré que
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los mas 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 satisfacian los objetivos tenian mayor edad, pobre nivel
educativo y desempleo. Se concluy6 que en esos casos es importante aconsejar cambios conductuales (14). Otro
aspecto importante para considerar es que la participacién en deportes adecuados para ACC es beneficiosa en
esta poblacion si se comparan los individuos activos con los sedentarios. Esta observacion no es menor, dado que
el 12% de la muestra present6 altos indices de depresién que puede mejorar con la indicacién de la actividad
(15). Para estimar el papel que juega el tipo de defecto en el desempeno fisico, la salud mental y la CV se compa-
raron los pacientes con enfermedades especificas que sumaron al menos 50 casos en la encuesta inicial y pudo
apreciarse que los reportes con mejores resultados fueron los que presentaron coartacién de aorta o enfermedad
valvular aértica aislada, mientras que los peores presentaban CC cianosantes y sindrome de Eisenmenger. Si
bien los defectos especificos permitian predecir una mala evolucion, la clase funcional asociada a la cardiopatia
fue mas determinante que la anomalia (16).

La religiosidad y/o espiritualidad, presentes en el 50% de los encuestados, influy6 positivamente en la CV
(17). La investigacion sobre consumo de tabaco, cannabis y de ambos revelé marcadas variaciones entre los pai-
ses participantes. El tabaquismo y cannabis tuvieron un efecto negativo leve e insignificante, respectivamente,
mientras que la combinacién de ambos se acompané de un mayor impacto en la salud mental (18). El analisis
del desempeno laboral de ACC mostré diferencias marcadas entre los paises de origen; del total de la muestra, el
69% contaba con un empleo. La educaciéon superior fue determinante para la obtencién de mejores condiciones
laborales. La falta de empleo o las limitaciones para el trabajo fueron més frecuentes en el sexo femenino, por
ejemplo, pobre clase funcional, edad mayor, complejidad de la lesién, insuficiencia cardiaca y trastornos menta-
les. Se concluy6 que la educacién debe ser un objetivo en ACC para obtener mejor ocupacién que redundara en
mejor CV (19). El sentido de coherencia, positivamente ligado a la CV, también fue investigado en la muestra.
Se observé que menor edad, bajo nivel de educaciéon, desempleo, ausencia de pareja por diversas razones, pobre
clase funcional y CC simples fueron causa de menor sentido de coherencia. La variacion entre paises fue muy
amplia, pero en los pacientes afectados es posible intervenir para mejorar la CV (20).

Se conoce que las arritmias auriculares (T'SV, aleteo y fibrilacién auricular) ocurren en todo el espectro de ACC
y son la causa més frecuente de admisién hospitalaria. En el estudio presente se comparé la CV en los pacientes
que las padecieron con los que no las reportaron. La percepcion del estado de salud, enfermedad y depresién
influyeron significativamente en la menor puntuaciéon de CV en los pacientes con arritmias (21). Un resultado
similar, aunque desde el punto de vista de los pacientes méas preocupante, ocurrié en los ACC que requirieron
un CDI, alrededor de 1y 2 tercios con indicacién primaria y secundaria, respectivamente. Estos altimos fueron
mas afectados. Se aprecié ademas marcada variabilidad geografica (22). Por tltimo, se evalué el efecto que po-
dria tener la hospitalizacion en los 12 meses previos al reclutamiento para la encuesta: 668 pacientes (17% de
la muestra) habian sido hospitalizados en ese periodo y sus reportes incidieron negativamente en el estado de
salud, depresién y CV. Los internados para cirugia cardiaca fueron menos afectados que los admitidos por otras
causas. Se sugiri6 incluir esta eventualidad en la historia clinica dada la repercusién que tiene en la CV (23).

En conclusién, la mayor longevidad que actualmente se logra en ACC gracias a los avances en el tratamiento
de sus lesiones especificas deberia asociarse a mejor CV. Un repaso de los trabajos enunciados muestra la im-
portancia que tienen tanto la salud fisica como la mental. La integracion de psicélogos a los equipos de salud es,
por lo tanto, necesaria.

Los Adultos con Cardiopatias Congénitas: una nueva subespecialidad

Las razones hasta ahora mencionadas muestran que, en cardiologia, la subespecialidad de ACC es una de las
de crecimiento mas veloz. Basta ver que en los Congresos de Cardiologia, hasta no hace mucho tiempo, estaba
relegada a muy pocas sesiones; hoy en dia, en cambio, ocupa buena parte del programa y congresos, y otras re-
uniones especificas 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 ano ahora se aproximan a las 1000. Final-
mente, ante la necesidad de contar con cardidlogos especializados en el tema, se han sentado las bases para el
entrenamiento de pediatras cardi6logos en ACC (24).

Recomendaciones para toma de decisiones

Las recomendaciones y el nivel de evidencia para tomar decisiones en este Consenso se efectuaran siguiendo la
metodologia aconsejada por el Grupo de Tareas del Colegio Americano de Cardiologia y la Asociacién Americana
del Corazén (ACC/AHA) para el desarrollo de las Guias de Practica Clinica (25). Para cada entidad en particular
existen 3 clases de recomendaciones que se acompanan de sus respectivos niveles de evidencia con el fin de decidir
sobre diagnéstico y tratamiento. Las recomendaciones dependen de la relacién riesgo/beneficio (Tabla 1). Cuando
el beneficio supera al riesgo, la recomendacién es Clase I (s6lida). 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 opcion Ila (discreta). Si
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el beneficio es poco mayor o igual al riesgo, se la clasifica como opcién IIb (débil). La Clase III es para cuando
riesgo y beneficio estan igualados y no hay beneficio o, peor ain, es peligrosa con riesgo que supera el beneficio.
En ambos casos se desaconseja la intervencion.

Tabla 1. Recomendaciones para la toma de decisiones

Clases Relacion Riesgo: Beneficio Recomendacién
Clase | S¢lida Riesgo < Beneficio Recomendada
Clase Il Divergente

Clase lla Discreta Riesgo < Beneficio Puede recomendarse

Menos sélida que Clase |
Clase Ilb Débil Beneficio poco mayor o igual al Riesgo Podria considerarse
Clase Ill Dafina 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 mas de 2 estudios aleatorios controlados de excelente calidad o metaanélisis 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 metaanalisis aleatorios, mientras que el nivel B-NA se
sustenta por estudios bien disenados observacionales o de registros y/o metaanalisis. El nivel C-DL se basa en
datos limitados de estudios aleatorios o no, observacionales o de registros con limitaciones en la metodologia o
metaanalisis. Por ultimo, el nivel C-OE corresponde a recomendaciones basadas en experiencias de expertos.
No es de extranar que esto ocurra con frecuencia, dada la gran variedad de situaciones que pueden suceder en
la historia natural o no natural de los ACC.

Tabla 2. Calidad de la evidencia

Nivel A > 2 estudios aleatorios 0 metaanalisis de alta calidad

Nivel B - A 1 0 mas estudios aleatorios o metaandlisis de calidad moderada

Nivel B-NA 1 0 més estudios o metaanalisis no aleatorios, observacionales o de registros de calidad moderada
Nivel C-DL  Estudios o meta anélisis aleatorios o no con disefios o ejecucion limitada

Nivel C - OE  Consensos de opinion de expertos basados en experiencia clinica

Clasificaciéon

Existen diversas clasificaciones de las CC en general. Ninguna es perfecta. Desde el punto de vista anatémico,
en esta clasificacién modificada de las guias internacionales més recientes, se simplifican como 1.Cortocircuitos
(cardiacos y extracardiacos), 2. Lesiones del corazén izquierdo (obstrucciones del tracto de salida, insuficiencias
valvulares), 3. Aortopatias, 4. Lesiones del corazén derecho (obstructivas, insuficiencias valvulares), 5. Trans-
posiciones y malposiciones, 6. Corazén univentricular, 7. Hipertensiéon pulmonar, 8. Anomalias coronarias y 9.
Pacientes con reparaciones complejas (Tabla 3) (26-28). Cuando ocurren asociaciones, se agrupan siguiendo la
alteracion maés relevante (p. €j., comunicacion interventricular y coartaciéon de aorta).

Tabla 3. Clasificacion anatomica de ACC

=

. Cortocircuitos de izquierda a derecha
. Lesiones del corazon izquierdo

. Aortopatias

. Lesiones del corazon derecho

. Transposiciones y malposiciones

. Corazén univentricular

. Hipertensién pulmonar

. Anomalias coronarias

O 00 N o U1 b W N

. Pacientes con reparaciones complejas
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Dado que en estos pacientes la evolucién suele modificarse con el correr del tiempo, en las guias de la AHA
y ACC se anade la clase funcional, por lo que la clasificaciéon se denomina anatomo- fisiolégica. En los ACC se
utiliza mas bien una versién atn mas 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

1. Estenosis valvular adrtica aislada 1. Ductus ligado u ocluido
2. Enf. valvular mitral aislada (excluye clefty paracaidas) 2. CIA secundum o seno venoso sin CC residual
3. CIA pequefia 3. CIV reparada sin CC residual

4. CIV pequena. Ductus

5. Estenosis valvular pulmonar leve

Tabla 5. Lesiones moderadas

Lesiones moderadas

1. Fistula aorta-VI 9. Estenosis VP moderada o severa
2. Drenaje VAP total o parcial 10. Insuficiencia VP idem

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

4. Coartacién de aorta 12. CIA seno venoso

5. Enfermedad de Ebstein 13. E Ao subvalvular o supravalvular
6. Estenosis infundibular pulmonar 14. Tetralogia 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.  Obstruccién vascular pulmonar

3. Doble salida ventricular 10. TCGA

4. Sindrome de Eisenmenger 11. Atresia tricuspidea

5. Cirugia de Fontan- Kreutzer 12. Tronco arterioso

6. Atresia mitral 13. Otras anomalfas de conexion AV o VA
7. Corazon univentricular
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Comparacion del registro local con los porcentajes estimados del
consenso de Bethesda (Warnes C et al. J Am Coll Cardiol 2001)

50 7

45

40 7

331

I ® REGISTRO
25 7

20 7, ~ mBETHESDA
15 7

10 {7

SIMPLE MODERADO COMPLEIO

Fig. 1. Clasificacion ACC, segun severidad.

Es apropiado destacar que también hay coincidencia, en este caso con Toronto, Canad4, 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 privilegiara el tratamiento de las lesiones més comunes.

ECIA
BCIv

EEP

BTF

O EA
ECoA

B DAP
OTGA

H Canal AV
[ Otros

Fig. 2. Las ACC mas frecuentes
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Tabla 7. Frecuencia de ACC

Las ACC mas 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

=

Comunicacioén interauricular

Comunicacion interventricular

Estenosis valvular pulmonar

Tetralogia de Fallot

Obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo
Coartacion de aorta

Ductus arterioso permeable

Sindrome de Eisenmenger

ECN N S R B N e

Transposicion de grandes arterias

10. Canal atrioventricular

Registro de ACC - Su finalidad

Para realizar un seguimiento efectivo de la evolucién en pacientes con patologias crénicas, como es el caso de

los ACC, una pieza fundamental es la implementacién de Registros disenados especificamente por patologias

(segtn sus necesidades y objetivos terapéuticos) que favorezcan la vision clinica particular, paciente por paciente,

y la visién general por patologia y tratamiento (30).

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

Desde la Sociedad Argentina de Cardiologia (SAC), en concordancia con la Sociedad Europea de Cardiologia
y lo expresado en la Guia 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 consideracién especifica del
Registro Multicéntrico de CC del Adulto de la provincia de Cérdoba y la inclusion de la mayor cantidad
de pacientes en él. Dicho Registro es una herramienta gratuita y abierta a la inclusién voluntaria de todo centro
de atencion de salud que lo solicite.

Esta herramienta tiene como objetivos:

— Proporcionar un mejor seguimiento de los pacientes.

— Beneficiar la evaluacion critica de procesos diagnésticos/terapéuticos incluida la relacion riesgo-beneficio.

— Mejorar la calidad de atencion, los resultados clinicos y la toma de decisiones consensuadas con los deseos del
paciente bien informado.

— Favorecer la comunicacion entre profesionales a distancia.

— Evaluar los procesos de atencién clinica, el uso de recursos y la adherencia al Consenso y Guias internacionales,
herramientas que pueden ser utilizadas por hospitales, proveedores de atencién médica y profesionales, para
medir la evolucidon clinica practica, y en programas educativos junto a los mensajes clave de las directrices.

— Permitir la realizacion de investigaciones clinicas en diferentes ramas de patologias congénitas cardiovasculares,
procedimientos intervencionistas y cirugias, aumentando el nivel de evidencia y la solidez de las directrices
de opciones de manejo particulares, incluida la evaluacion de la relacién riesgo-beneficio y la solidez de la
recomendacion (31).

— Favorecer la planificacién para el tratamiento de poblaciones y la comprension de la practica médica en la
Argentina basandose en datos completos y de alta calidad recopilados durante la practica clinica habitual,
permitiendo la construccién de indicadores locales de calidad.

El sistema digital del mencionado Registro es amigable y de uso intuitivo; los pacientes son incorporados
en linea con el nombre de la patologia, y las codificaciones del Registro de la provincia de Quebec, Canad4, y el
CIE10 se adjuntan de manera automatica.

Este Registro permite realizar un seguimiento especifico de la evolucién natural y modificada de las patologias
y sus asociaciones, ya que cuenta con cuatro secciones: Diagnostico (135 items), Cirugias (181 items), Procedi-
mientos Intervencionistas (52 items) y Secuelas (178 items) presentados en formato secuencial y cronolégico (32).
El paciente se registra con una clave digital iinica, provista al profesional, con datos demogréaficos y diagnésticos.
Se cargan, ademas, estudios y tratamientos realizados (imagenes y video), informes, complicaciones y secuelas.
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En el item Evolucién del Registro se designa la opcién correspondiente al Estadio Fisiolégico segin AHA (A-B-C-
D) para un mejor manejo terapéutico segiin recomendaciones (26). La informacion esta disponible en linea para
consulta, modificacién y/o anadir 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 mayoria de las reco-
mendaciones son, en parte, resultado de consensos de expertos basados en estudios y registros observacionales
prospectivos y retrospectivos pequenos. La incorporacion de cada vez mas pacientes al Registro permite trabajar
en equipos sobre muestras mucho més amplias y tomar decisiones mejor fundadas sobre evidencias generalizadas
(33).

El uso del Registro, la carga metddica de datos y los posteriores constructos de investigacién abren la posibi-
lidad de obtener recomendaciones con base en altos niveles de evidencia y la posibilidad de elaboraciéon de nor-
mativas diagnésticas, tratamientos y prondsticos sin dejar de lado el asesoramiento genético y de anticoncepcion
y embarazo, asi como de actividad fisica y deportiva. Permite dejar de trabajar en tratamientos empiricos para
sentar bases sélidas de tratamientos vinculados a la medicina basada en la evidencia (34).

Transicion y transferencia del adolescente con cardiopatia congénita

Se entiende por transicion el proceso programado y planificado de adolescentes portadores de enfermedades
cronicas desde los servicios pediatricos hacia otro focalizado al servicio de adultos, que busca fomentar su auto-
nomia, comprender y manejar en forma eficiente su situacién de salud. Es un proceso educacional que prepara
y entrena al adolescente con enfermedad crénica para hacerse cargo de la vida en la adultez. Su objetivo fun-
damental es optimizar y facilitar la atencién continuada que contemple no solo la enfermedad sino también el
desarrollo social, emocional, y lo ayude para la adquisicién de las habilidades necesarias para llevar una vida
independiente (35, 36).

En cambio, la transferencia, sin un proceso de transicion, es un traspaso desde servicios pediatricos a uno
de adultos sin planificacién ni programacion.

La transferencia a un hospital de adultos es una tarea muy dificil, ya que se trata de pacientes con CC comple-
jas, que requeriran en su evolucion algin tipo de reintervencion, ya sea quirirgica o percutanea por cateterismo
y/o tratamiento de arritmias graves (ablacién por radiofrecuencia o crioterapia, marcapasos antitaquicardia,
resincronizadores y/o cardiodesfribiladores) o eventual necesidad de trasplante.

Esencial para el éxito de esta transicion sera el reconocimiento de que se trata de un proceso. No se trata solo
de entregar al paciente la informacién para contactar con un facultativo de referencia. El momento del traspaso
definitivo del paciente debe ser la culminacién de un programa planificado que incluya la administracion de
una atencion ininterrumpida apropiada al desarrollo y a la edad del paciente en cada momento. Por todo ello ha
surgido en los dltimos anos el concepto de empoderamiento, que tiene como objetivo aumentar la seguridad
en uno mismo, en la autoestima, la responsabilidad, el autocuidado, la adopcion de habitos de vida saludables,
la autonomia personal, la participacion, conciencia y conocimiento de su condicién, asi 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 clinicos (37).

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

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

El cardidlogo pediatrico facilitara el proceso promoviendo la adquisicién de habilidades por parte del
paciente y suministrando los datos clinicos e informes relevantes de su historia médica.

Por ultimo, el cardiélogo de adultos debera comprender la cardiopatia, sus secuelas, y pesquisar y
tratar oportunamente los eventos que surjan durante el seguimiento.

El momento ideal de la transicion y transferencia
Lo ideal es que dicho proceso comience en la pubertad, antes de la adolescencia. La edad en que los pacientes
pediatricos son transferidos a los servicios de adultos varia en la Argentina segin los centros: habitualmente se
realiza entre los 14 y 16 anos en los hospitales generales y al cumplir la mayoria de edad en los centros especifi-
camente pediatricos. Sin embargo, en los casos de enfermedades crénicas, ha sido practica habitual de muchos
centros realizar el seguimiento hasta incluso pasados los 18 anos.

Siempre que fuera posible, el momento de la transferencia deberia ajustarse a la madurez del individuo,
aunque lamentablemente en ocasiones no es factible y debe llevarse a cabo al alcanzar una edad cronolégica
determinada (35-38).
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Modelos de transicion-transferencia

Para el éxito de un programa de transicion y transferencia, es necesaria la colaboracion estrecha entre los cen-
tros cardiolégicos de adultos y las unidades de cardiologia pediatrica. De hecho, la participacion de miembros de
ambos equipos en la atencién del adulto con una CC seria lo ideal y expresaria adecuadamente la continuidad
asistencial que requiere una enfermedad crénica como es una CC.

El “modelo de clinica conjunta”, el “modelo de pediatra en la atencién de adultos” y el “modelo introductorio”
son mas bien “modelos de transferencia” porque el enfoque esta en traspasar al adolescente de la pediatria a
la atencion de adultos, y se deja poco espacio para el proceso de desarrollo que es inherente a la transicién a la
edad adulta.

Alternativamente, el “modelo de coordinador de transicion” toma el proceso de desarrollo como el na-
cleo, acompana al adolescente en la transicién a la edad adulta y brinda atencién integral de transicién. En este
modelo, la transicién 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 patrén de atencién sanitaria. Durante mucho tiempo se han enfrentado a
situaciones dificiles que han requerido la toma de decisiones trascendentes y lo han hecho con el apoyo de su
equipo pediatrico 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 pediatrica y adolescente en el medio ptblico, son contadas las unidades
dedicadas a la atencion del cardiépata adulto sobreviviente. Muchos de estos jévenes con CC complejas suelen
perder su seguimiento o ser atendidos por profesionales sin la adecuada preparacion.

Segun las recomendaciones de la 32.2 Conferencia de Bethesda, los ACC de complejidad moderada o grave
deberian ser vistos en un centro de atencion terciario para ACC al menos una o dos veces al ano (39).

No obstante, la transferencia de estos pacientes requiere indispensablemente un trabajo coordinado entre el
equipo médico tratante pediatrico y los integrantes del equipo de profesionales de adultos que los recibiran. Es
condici6én 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 requeriran control y atencién a lo largo de toda su vida.

Es fundamental generar un programa que asegure la formaciéon y entrenamiento de cardiélogos, cardioci-
rujanos, electrofisiélogos, hemodinamistas, anestesi6logos y especialistas en imagenes con experiencia en CC,
concentrando a los pacientes en un centro donde se pueda recibir un namero significativo de pacientes a fin
de generar la “masa critica” que asegure la adquisicién de los conocimientos y habilidades necesarios para el
adecuado control de por vida.

En este marco, la transicion y la transferencia adecuadas desde las edades pediatricas a las unidades de
atencion de ACC son criticas.

Rol de la enfermeria

El desarrollo de la especialidad médica para la atencién de pacientes ACC ha estimulado la formacién de la en-
fermeria clinica especializada. El perfil cambiante de las CC y las caracteristicas propias de la vida adulta han
requerido de la presencia de un equipo interdisciplinario, para lo cual es necesario tener un ntmero de enfer-
meros capacitados para la atencién de estos pacientes (41). La incorporacion de la enfermeria especializada en
este equipo ayuda a mejorar la gestion clinica. Los elementos clave de la participacion de las enfermeras son la
facilitacion del proceso de transicion de la cardiologia pediatrica a la cardiologia de adultos, la identificaciéon de
las necesidades del paciente, la deteccién y derivacion de problemas psicosociales, y la educacion y el asesora-
miento de pacientes y familiares. En particular, una enfermera especializada seria importante para optimizar
el manejo de la enfermedad de los pacientes ACC (42). Se reconocen las funciones de la enfermeria, que pueden
variar de una region a otra segin sus alcances en la practica, las regulaciones, cultura y tradiciones locales. Se
recomienda revisar el rol de la enfermeria en la atenciéon del equipo interdisciplinario promoviendo un enfoque
integral y centrado en el paciente (Tabla 8) (43).
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Tabla 8. Educacion del paciente ACC

N

Educacién sobre medicamentos

Educacion previa y posterior al procedimiento requerido
Educacion sobre insuficiencia cardiaca

Educacién sobre anticoagulacion

Educacién sobre prevencion y estilo de vida

Educacion sobre el cuidado de la piel y la salud bucodental
Educacion en la actividad fisica y el deporte

Educacion y prevencién en la endocarditis infecciosa

Sl N I S R e R

Anticoncepcién, planificacion familiar y embarazo

_\
=

Gestion del autocuidado y autodefensa

—
—

. Promocionar la calidad de vida

B) ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

Electrocardiografia

E1 ECG, el primer método de registro grafico de la actividad cardiaca, continta siendo una herramienta esencial
en la evaluacion de pacientes ACC, por la informaciéon que presta para la deteccién de arritmias, sobrecarga de
cavidades, isquemia miocardica y, entre otras cosas, por las alteraciones caracteristicas de muchas de las mal-
formaciones especificas y las variaciones que pueden ocurrir durante su evolucion.

El1 ECG en los pacientes ACC reparados puede variar con respecto al inicial, pudiéndose observar bloqueos,
arritmias y trastornos de la repolarizacion.

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. grado. Si la CIA es de tipo ostium primum, el gje sera izquierdo y,
en ciertos casos, se observara hemibloqueo anterior izquierdo. En el seguimiento a largo plazo podran aparecer
enfermedad del nédulo sinusal u otras arritmias auriculares.

En la CIV se observa hipertrofia biventricular. Si se acompana de HAP, la hipertrofia sera predominantemente
derecha. Luego de la cirugia podemos encontrar BRD en algunos casos.

En las obstrucciones del tracto de salida del VI, incluida la coartacién de aorta reparada, el eje sera izquierdo
y se observara hipertrofia del VI dependiendo de la masa ventricular y si el paciente tiene o no hipertensiéon
arterial residual. Estas patologias pueden asociarse a otras, por lo cual variara el ECG. En coartaciéon también
puede observarse BRD.

En la TF, el gje sera derecho, podra haber bloqueo AV de 1.* grado y BRD en gran cantidad de pacientes. El
control periddico es muy importante porque, si el QRS tiene una duracién 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. Ademaés, pueden aparecer arritmias supraventriculares asociadas a insuficiencia
tricuspidea: extrasistoles supraventriculares, taquicardia supraventricular, aleteo y fibrilacién auricular.

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

En la d- TGA, el eje sera derecho. En los pacientes reparados con técnica atrial es frecuente encontrar en-
fermedad del n6dulo 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 repolarizacién y arritmia ventricular.

En los pacientes con operacién de Fontan o bypass total del ventriculo venoso, el ECG dependera de la patologia
previa, pero son frecuentes los bloqueos de rama, enfermedad del nédulo 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 medicién directa del consumo de oxigeno (VO,).

Es una prueba no invasiva, accesible, reproducible, y permite la estratificaciéon de riesgo con respecto a la
morbimortalidad. A partir de sus resultados consideramos la evaluaciéon de cambios terapéuticos, medicamen-
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tosos o intervencionistas, asi como adecuar las actividades fisicas, deportivas y la rehabilitacién cardiovascular

(44,45). También es recomendable la realizacién de una PECP en pacientes con CC moderadas-severas que seran

operados de una cirugia no cardiaca (46).

Las principales variables estudiadas en la prueba son:

1) VO, pico (ml/kg/min) consumo de O, pico por kg de peso; su valor normal oscila entre 20 y 90 ml/kg/min, segtin
la edad, el sexo, y es directamente proporcional a la superficie corporal, la masa corporal y el entrenamiento
fisico (45-47). También se puede expresar como % del predicho de VO, pico calculado por las ecuaciones de
Wasserman y col. (45); ambos parametros se consideran nivel de evidencia I-A (48).

2) Duracion del ejercicio en segundos

3) Coeficiente R: es el cociente entre la producciéon de CO, y VO,. Un valor de 1,10 es ampliamente aceptado
como un excelente esfuerzo fisico.

4) Pendiente (slope) VE/VCO,: es la relacién entre la ventilacién pulmonar (VE) y la produccién de diéxido de
carbono (CO,). Es un indice 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 mas bajos que los de individuos
sanos, por lo cual no es tan especifica su comparacién. Ademas, el valor de VO, de 20 ml/kg/min propuesto como
limite para los pacientes con insuficiencia cardiaca también resulta insuficiente dada la diversidad de las CC. Es
por eso que es muy importante poder compararlos con pacientes que presentan la misma patologia, por lo que
existen valores de referencia para las distintas lesiones (44,49,50).

Se estima que el % del predicho de VO, pico es un dato mas especifico, ya que no es lo mismo 25 ml/kg/min
para una mujer de 45 anos que para un varén de 25 anos.

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

Ecocardiografia
La poblacién adulta sobreviviente a una CC se incrementa anualmente debido al éxito en los procedimientos
diagnésticos y terapéuticos actuales.

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

El informe ecocardiografico requiere una cuidadosa elaboracién donde conste toda la informacién necesaria
para el diagnéstico anatomo-funcional de las lesiones especificas. En las complejas, puede ser inadecuada la
utilizacién de las guias ecocardiograficas disponibles, como ocurre en la valoracién de un VD subadrtico al no
ser aplicables las determinaciones estandar (52).

Hay que establecer la posicién cardiaca dentro del térax: levoposicion, dextroposicién o mesoposicién (masa
cardiaca ubicada mayoritariamente a la izquierda, derecha o en la linea media, respectivamente) y definir la
orientacion del gje cardiaco base-apex: levocardia (derecha-izquierda), dextrocardia (izquierda-derecha) o meso-
cardia (linea media).

El diagnéstico morfolégico debera basarse en el examen segmentario secuencial de la anatomia anali-
zando el situs auricular, ventricular y las conexiones auriculo-ventriculares (AV) y ventriculo-arteriales (VA), las
grandes arterias y la presencia de anomalias asociadas (retorno venoso pulmonar o sistémico, comunicaciones
anormales a nivel auricular, ventricular o de grandes vasos), morfologia y funcién de las valvulas cardiacas y el
analisis de la funcién ventricular (53-55).

La estructura cardiaca analizada deberia reconocerse en términos de su propia anatomia intrinseca.
El primer segmento a determinar es el auricular. El situs puede ser solitus (normal): auricula derecha (AD)
morfoldgica a la derecha y auricula izquierda (AI) morfoldgica a la izquierda, inversus (imagen especular a lo
anteriormente descripto) o isomerismo derecho o izquierdo cuando ambas auriculas son idénticas. La categoriza-
cién de una auricula se basa en la morfologia de los apéndices auriculares dificiles de evaluar por ecocardiografia
transtoracica (ETT) en el adulto, pero con ecocardiograma transesofagico (ETE) pueden identificarse.

El situs abdominal (posiciéon del higado, bazo, estémago, aorta y vena cava inferior) es solitus (normal) o
inversus (especular) y ayuda a definir el situs auricular porque suele estar en armonia con el situs toracico. En
el isomerismo derecho hay un gran higado en la linea media con yuxtaposicién aorta-cava inferior y, en el iso-
merismo izquierdo, suele haber interrupcién de la vena cava inferior (VCI) con contigiiidad de la vena acigos.

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

Posteriormente se analizara la vinculacion de las auriculas con los dos ventriculos: concordante, discordante
o mixta (en caso de isomerismo auricular con dos ventriculos identificables en la masa ventricular). En el caso
del corazon univentricular puede haber tres formas de conexién AV: doble entrada ventricular o ausencia de co-
nexion AV derecha o izquierda. Estas conexiones son independientes de la morfologia auricular y ventricular. La
conexién puede establecerse por dos valvulas auriculo-ventriculares (AV), una valvula permeable y otra atrética,
una valvula AV comtn o ausencia de una valvula AV (55).

Luego se analizara la conexién VA que puede ser concordante, discordante, salida tinica o doble salida ventri-
cular. Si el paciente naci6 con una lesién compleja podria haber sido sometido a cirugias paliativas y/o reparadoras
propias de su patologia de base cuyo resultado y evolucién deberan ser evaluados.

La funcién sistodiastélica biventricular o del ventriculo tnico sera apreciada por EDC y por las nuevas técni-
cas como la ecocardiografia tridimensional, Doppler tisular (DT) y deformacién miocardica longitudinal global
(DMLG), circunferencial y radial.

La funcién sistolica del VI es evaluada cuantificando la FE por el método de Simpson, que asume una forma
ventricular eliptica que pierde exactitud en CC con ventriculos anatémicamente deformados. En estos casos,
la determinaciéon de los volimenes ventriculares sistodiastdlicos y FE por E3D es mucho més exacta. El VI
comprimido por severa dilatacién del VD (ejemplo: TF reparada con severa insuficiencia pulmonar residual) y
la funcioén sistélica longitudinal de VI evaluada por DT y DMLG del VI estan correlacionados con el prondstico
del paciente (56).

La funcioén sistélica del VD es dificil de determinar por su morfologia y ubicacién espacial; para ello se utilizan
la fraccion de acortamiento del area de VD y la excursion sistélica del plano anular tricuspideo junto a nuevas
técnicas de evaluacion como el DT y la DMLG del VD. La E3D emerge como una técnica nueva para estimar los
volimenes y la FE del VD como también la funcién regional y global (57).

La caida de la DMLG del VI precede a la caida de la FE y es muy 1til para detectar en etapas subclinicas las
alteraciones de la funcién sistélica intrinseca de ambos ventriculos o corazén univentricular.

No hay parametros confiables para estudiar la funcién diastdlica ventricular en estos pacientes. El volumen de
la auricula izquierda (Al), el flujo diasto6lico transmitral y de las venas pulmonares obtenido por Doppler pulsado
y la velocidad de propagacion del flujo de llenado ventricular por modo M color pueden ser parametros utiles.
La relacion E/e” puede verse afectada por lesiones quirtrgicas septales o de la pared libre de VI. La disfuncién
diastdlica del VD puede manifestarse por una onda a presistdlica anterégrada en la curva espectral del flujo
pulmonar o flujo diastélico dominante e incremento del flujo retrégrado en VCI durante la sistole auricular (58).

E1 DT se suma a la semicuantificacion de la funcién sistodiastélica biventricular con el calculo del indice de
TEI o indice de performance miocéardica.

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

Resonancia magnética cardiaca

La RMC tiene la ventaja ser un método libre de radiacion, capaz de interrogar al corazén en toda su geometria
y proporcionar una evaluacién altamente precisa y reproducible de los volimenes ventriculares y flujos, ademas
de tener la capacidad de realizar caracterizacién de los tejidos (con las secuencias de realce tardio y las nuevas
secuencias de mapeo T1 nativo, T2 y el mapeo T1 pos-gadolinio para valorar el volumen extracelular) (60).

Se considera el estandar de oro para medir los volimenes ventriculares, y existen pautas claras para su uso
en la evaluacién del ACC (61,62). Es particularmente ttil debido a que estos pacientes requieren con frecuencia
numerosos estudios de imagenes como parte de la vigilancia a lo largo de su vida (63). Sus principales limita-
ciones son los pacientes portadores de marcapasos, las endoproétesis metalicas (stents), las cuales impiden una
evaluacion cardiaca precisa, ademas de los pacientes claustrofébicos.

Con la RMC es posible interrogar al corazon en cualquier plano deseado; por lo tanto, las imdgenes dindmicas
de cine 2D permiten la evaluacién tanto anatémica como funcional del corazén. A diferencia de la ecocardiogra-
fia, la RMC no esta limitada por las ventanas acusticas. Para el analisis de los volamenes y funcién ventricular
en RMC se utiliza la secuencia equilibrada de precesién libre en estado estacionario (bSSFP) también conocida
como secuencias de “sangre blanca-dinamica”, y las secuencias estaticas del corazén de “sangre negra”, utilizadas
para la caracterizacion de los tejidos (Fast Spin Echo ponderadas en T1y T2 con saturacién grasa y sin ella).

La secuencia de contraste de fase (Phase contrast-Q Flow) permite cuantificar el flujo sanguineo en cualquier
estructura vascular. Esta informacién resulta fundamental en el estudio de las valvulopatias, de los cortocircuitos
intracardiacos y otros procesos como, por ejemplo, la coartacién de aorta.

Las imagenes de corazén completo en 3D son clave en la evaluacién de los ACC, ya que permiten el analisis
secuencial y segmentario de las conexiones cardiacas y los grandes vasos. Muchas veces se utilizan, ademas,
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para comprender junto con el equipo multidisciplinario, las complejas relaciones espaciales de las estructuras
intracardiacas con el fin de planificar procedimientos por cateterismo o intervenciones quirdrgicas complejas.

La angiografia por RMC con contraste (angiorresonancia o secuencia de multiples fases) es extremadamente
atil para delimitar las estructuras vasculares que con frecuencia pueden ser anormales en las enfermedades
del corazén. Si bien proporcionan una visualizacién excelente de los vasos principales, las arterias pulmonares
ramificadas y los vasos colaterales, estas imagenes no estan sincronizadas con el ECG y son susceptibles al
movimiento cardiaco; por tanto, las estructuras como las arterias coronarias no pueden ser bien visualizadas.

Los pacientes con disfuncién renal deben ser evaluados cuidadosamente antes de la administraciéon de con-
traste a base de gadolinio, ya que aquellos con una tasa de filtracién glomerular estimada < 30 ml /min/1,73 m?
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 subcutaneo. Dado que los pacientes con CC pueden someterse
a muchas exploraciones por RMC durante toda la vida, existe interés en evitar la inyeccién de contraste en cada
visita y, en su lugar, utilizarla de forma selectiva cuando esté indicado.

Para estos casos sugerimos utilizar las imagenes de corazén completo en 3D sin contraste, las cuales se logran
mediante imagenes bSSFP equilibradas en 3D, combinadas con control de ECG y un navegador respiratorio
(imagenes 3D navigator). El efecto del movimiento respiratorio se minimiza mediante el uso de un navegador
respiratorio configurado para adquirir solo imédgenes al final de la espiracion, mientras que el movimiento cardiaco
se aborda adquiriendo solo iméagenes durante los periodos de descanso sistdlico y diastélico del corazéon. Esto
permite obtener imagenes del corazén de alta calidad y resolucién espacial con una visualizacién excelente de la
anatomia intracardiaca y la anatomia de la arteria coronaria en comparacién con la angio-RMC 3D (64).

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

La mayoria de los stents cardiacos, las protesis valvulares y los dispositivos de oclusién actuales son seguros
para escanear en resonadores de 1,5 Tesla. Es importante anotar el dispositivo exacto y evaluar la idoneidad
para escanear segun las politicas de seguridad.

Indicaciones de RMC en pacientes ACC (65)

— Cuantificaciéon de los volimenes del VD, FE (incluido el VD subpulmonar, el VD sistémico y el ventriculo
Unico)

— Evaluaciéon del Tracto de Salida de Ventriculo Derecho (TSVD)y del conducto VD-AP

— Cuantificacion de IP

— Evaluacién de la AP (estenosis, aneurismas) y de la Ao [aneurisma, diseccién, coartacion (la TC es muchas
veces superior)]

— Evaluacién de venas sistémicas y pulmonares (conexién anémala, obstruccién, preprocedimiento de anatomia
venosa coronaria, etc.). Retornos venosos sistémicos y pulmonares

— Colaterales y malformaciones arteriovenosas (la TC puede ser superior)

— Anomalias coronarias (la TC es superior para valorar el trayecto intramural y la evaluacion de la placa)

— Deteccion y cuantificacién de isquemia miocardica mediante perfusion de estrés por RMC

— Evaluacién de masas intracardiacas y extracardiacas

— Cuantificacién de masa miocardica (VIy VD)

— Deteccién y cuantificacion de fibrosis miocardica/cicatriz (realce tardio de gadolinio, mapeo T1) caracterizacién
de tejidos (fibrosis, grasa, hierro, etc.)

— Cuantificacion del flujo sanguineo sistémico y pulmonar para calcular Qp:Qs

— Medicién del flujo sanguineo pulmonar en pacientes con multiples colaterales (es decir, con arterias colaterales
aortopulmonares importantes)

Tomografia cardiaca
Con la introduccién de las nuevas tecnologias, la TC se ha convertido en una herramienta imagenolégica cada
vez mas popular, debido a sus ventajas actuales de baja exposicion a dosis de radiacién, facil acceso, tiempo de
examenes cortos y alta resolucion de imagen (66). Los tiempos acortados de exploracién reducen la necesidad
de contener la respiracion y la necesidad de anestesia general; esto es particularmente favorable para pacientes
clinicamente inestables que solo pueden tolerar exdmenes cortos o pacientes que no cooperan y pueden perma-
necer inmoviles durante periodos de tiempos muy breves.

La TC es 1itil tanto para evaluar estructuras cardiacas como extracardiacas (shunts, anastomosis cavopulmo-
nares), aspectos funcionales, como la FE y volimenes ventriculares derecho e izquierdo, y anatémicos como el
origen y trayecto de arterias coronarias y el seguimiento tras intervenciones en arterias y venas.
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Situaciones especiales de indicacién son la valoracion de los stents vasculares y las estructuras calcificadas
(conductos-tubos y derivaciones).

Con la TC de adquisicion retrospectiva, podemos realizar una evaluacion precisa de los volimenes y la fun-
cién biventricular; el inconveniente es la exposicion a altas dosis de radiacion, por lo tanto, debe reservarse para
situaciones especiales (67-70).

Cateterismo cardiaco diagnéstico

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

La CC acompana 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 cardiopatias de diferente
complejidad y gravedad, muchas veces asociadas y con diferente evolucion. El segundo es que el entrenamiento
dado al cardi6logo de ACC es breve e insuficiente, lo que lleva a una falta de conocimiento de su evolucién. A
esto se suma que las técnicas quirargicas de tratamiento fueron evolucionando, dejando una variedad de pa-
cientes con diferentes cirugias que transforman una misma cardiopatia en otra con fisiopatologia diferente. Asi
es que nos encontramos con pacientes que ya tienen 40 anos de evoluciéon con un mismo diagndstico y diferente
fisiopatologia y secuelas.

Actualmente el diagnéstico de estas cardiopatias es clinico e imagenoldgico (ecocardiografia, RM y TAC).

El cateterismo cardiaco como método diagnéstico se reserva para la resolucién de problemas anatémicos
y fisiolégicos especificos o para intervencion terapéutica. Contintia siendo una herramienta béasica cuando el
diagnéstico, prondstico o manejo requiere:

a) Definicion mas precisa de la anatomia que la obtenida por los métodos no invasivos (vasos de bajo flujo, ana-
tomia extracardiaca).

b) Calculos de presiones y resistencias, funcién ventricular diastdlica, presiones y gradientes de presion, cuan-
tificacion de cortocircuitos.

¢) Simulacién fisiolégica y/o anatémica que permita mayor visualizacion y/o céalculos fisiopatolégicos y anato-

micos (27,28,72).

El avance de la tecnologia en cateterismo intervencionista ha expandido drasticamente las posibilidades
para el tratamiento intervencionista en un nimero cada vez mayor de cardiopatias. Los operadores requieren
formacién en lesiones congénitas y entrenamiento especializado, ademas de contar con salas de hemodinamia
equipadas con material y elementos técnicos, asi como personal altamente especializado.

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

Genética y asesoramiento genético

El pronéstico de ninos con CC ha mejorado notablemente durante la tltima centuria (73). Actualmente la super-
vivencia a largo plazo de estos pacientes es superior al 90%, lo que plantea un nuevo desafio para los cardidlogos,
quienes deben abordar los problemas que afectan la morbilidad y la mortalidad a edades avanzadas, como los
desordenes del neurodesarrollo, la enfermedad respiratoria y la disfuncién renal, entre otros (74,75); a esto se
agregan los aspectos referidos a la planificacién 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
afectaciéon cardiaca puede presentarse de manera aislada o formando parte de sindromes genéticos, con diver-
sas manifestaciones fenotipicas. La asistencia clinica de los pacientes ACC debe tener en cuenta el probable
subdiagnéstico de anomalias genéticas, que puede poner en riesgo la salud de estos individuos y requerir una
valoracién adecuada.

Los avances en gendmica y la secuenciacién masiva en paralelo han permitido identificar mutaciones en genes
criticos, asociados con CC. Estos descubrimientos estdn aumentando el impacto de la evaluacién genética en el
cuidado del paciente con CC (73).

Entre las causas genéticas mas frecuentes de CC se encuentran:

- Anomalias cromosémicas: producidas por una alteraciéon en el nimero o en la estructura de los cromosomas.

Entre las alteraciones numeéricas mas frecuentes se encuentran el sindrome de Down (trisomia 21) y el sin-
drome de Turner (monosomia del X) y, como ejemplo de alteraciones estructurales, el sindrome de Cri du Chat
(delecién 5p), entre otras (73). La prevalencia de estas anomalias en recién nacidos con CC es del 9 al 18% (77).
— Variaciones en el niimero de copias (CNV): representan duplicaciones o deleciones de pequenas cantida-

des de material genético, incluyendo un nimero 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 segin un

patrén mendeliano.
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La delecién 22q11.2 es la CNV méas comtinmente asociada a CC, que afecta a 1 de cada 4000 nacidos vivos (78);
se caracteriza por una amplia variabilidad clinica, que causa los fenotipos clinicos conocidos como sindrome de
DiGeorge y sindrome velocardiofacial, entre otros. Representa la microdelecién méas frecuente en la especie humana
y mas del 5% de los ninos nacidos con CC la presentan; los defectos conotruncales son los més frecuentes (26).

— Mutaciones génicas: son causadas por cambios en la secuencia de nucleétidos 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

conduccién (73).

Las CC asociadas a anomalias en otros 6rganos y a recurrencia familiar tienen més probabilidades de tener
un origen genético, mientras que esta posibilidad es menor en los casos aislados (27).
En la Tabla 9 se describen los sindromes genéticos mas frecuentes asociados a cardiopatias congénitas.

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

Sindrome Anomalia Manifestaciones Manifestaciones % con CC
genética clinicas cardiacas frecuentes
Sindrome de Down Trisomia 21 Facie caracteristica Retraso CAVC, CIA, CIV, TF 40-50
del neurodesarrollo. Hi-
potonia
Sindrome de Turner Monosomia X/anomalias Baja estatura, cuello an- CoA, EA, VAB, corazén 30
estructurales del X/mo- cho, linfedema, amenorrea izquierdo hipoplasico,
saicos primaria.jRiesgo de disec- aortopatia ascendente
cién de aortal
Sindrome de microdelecién  Delecién 22g11.2 Hipoplasia de timo y IAA tipo B, anomalias de 25-75
22qg11.2 (fenotipo DiGeor- paratiroides. Inmunode- arco adrtico, tronco arte-
ge o velocardio-facial) ficiencia. Hipocalcemia. rioso, TF
Trastornos del lenguaje y
aprendizaje
Sindrome de Williams Delecién 7g11.23 (gen de Facies de duende, perso- Estenosis supravalvular 50-80
la elastina) nalidad sociable, pérdida aortica, estenosis pulmo-
de la audicion, retraso del nar periférica
desarrollo, hipercalcemia
en la infancia
Sindrome de Holt-Oram TBX5 Anomalias de miembros CIA, CIV, enfermedad de 75
superiores valvula mitral
Sindrome de Noonan PTPN11, KRAS, SOS1 Dismorfias faciales, cuello EP, defectos atrioseptales, 80

RAF1, NRAS, BRAF, MA-
P2K1

corto y ancho, deformidad
de torax, baja estatura,
anomalias linfaticas y de la
coagulacion

cardiomiopatia hipertréfica

Conocer las causas genéticas subyacentes en las ACC es importante para los pacientes y sus familias, pues

tienen impacto en el manejo clinico y en la planificacién familiar (80). La identificacién 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 implementacién de medidas de prevencion. Teniendo en cuenta lo anterior, el
asesoramiento genético, complementado o no con estudios de laboratorio, deberia 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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¢Por qué? ¢Cuéndo?

Confirmacién diagndstica Transicion clinica

Manejo clinico Preconcepcional

Pronostico a largo plazo ACC sin asesoramiento genético previo

Riesgo de recurrencia

Investigacion de riesgo genético en familiares

;Quién? ¢Como?
Médico genetista en estrecha colaboracion con el Cariotipo con bandeo
equipo multidisciplinario que asiste al ACC Hibridacion in situ fluorescente (FISH) Micro-array

cromosémico
Secuenciamiento del exoma
Secuenciacién del genoma

iNunca 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)

Actualmente en la Argentina, la mayoria de ACC no ha recibido asesoramiento genético, aun cuando se
haya confirmado una causa genética en la ninez. Este aspecto debe ser revisado en todos aquellos pacientes en
los cuales por la clinica o por sus antecedentes familiares, se sospeche una causa genética. De igual manera,
teniendo en cuenta los importantes avances en el diagnéstico genético, debe considerarse evaluar nuevamente
a todos aquellos pacientes adultos con resultados genéticos negativos en la ninez.

C) CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS

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

Los ACC deben ser evaluados rutinariamente, en busca de signos y sintomas latentes de insuficiencia cardiaca.

Diagndstico

El objetivo es analizar la historia del paciente, su estilo de vida, conocer la cardiopatia de base, el tipo de cirugia
reparadora (si hubiera), intercurrencias, cambios de medicacion y si presentan signo-sintomatologia. Los sin-
tomas maés frecuentemente informados son intolerancia al ejercicio y palpitaciones. Sin embargo, la capacidad
fisica 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 parametros objetivables en la
valoracion de estos.

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

El examen clinico desempena un rol fundamental, e incluye una evaluacién cuidadosa de cualquier cambio
en los hallazgos de la auscultacién, la presion arterial o el desarrollo de signos de insuficiencia cardiaca. Un
ECG y una oximetria de pulso se llevan a cabo de forma rutinaria junto con el examen clinico. La radiografia de
térax proporciona informacién sobre los cambios en el tamano y la configuracién del corazén, asi como sobre la
vascularizacion pulmonar. La obtencion de imagenes no invasivas se realiza de forma rutinaria mediante ETT
y RMC cuando estan indicadas (27).

Entre los marcadores neurohormonales, los péptidos BNP y NT-pro-BNP han sido los mas estudiados en esta
poblacién. Si bien tienen valor prondstico, son menos utiles para diagnosticar la insuficiencia cardiaca, debido
a la variabilidad de corte segin el defecto subyacente y el tipo de reparacion (83). Es de destacar que los pépti-
dos natriuréticos pueden aumentar su valor en las cardiopatias ciandéticas, simplemente debido a la secrecién
inducida por hipoxia.
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Tratamiento
En ausencia de guias especificas acerca de esta poblacion, se han extrapolado las pautas actuales para el tratamiento
meédico, tanto para la insuficiencia cardiaca como para las comorbilidades comunes relacionadas con esta (84).

Sin embargo, consideramos esto inapropiado, ya que la fisiopatologia de la disfuncién cardiorrespiratoria es
a menudo diferente de aquella de los pacientes con cardiopatia adquirida, particularmente en pacientes con un
ventriculo derecho sistémico, un ventriculo subpulmonar defectuoso o en pacientes con fisiologia univentricular.

La fisiopatologia de la insuficiencia cardiaca en ACC con disfuncién ventricular sistélica incluye un amplio
espectro de causas. Tanto los ventriculos sistémicos como los subpulmonares, ya sean morfolégicamente izquier-
dos o derechos, incluidos los ventriculos tinicos, pueden sufrir de sobrecarga crénica de presion y/o volumen, lo
que conduce a una disfuncién ventricular progresiva. La arquitectura miocardica alterada (no compactacion),
la interdependencia ventricular, la lesién miocardica (secundaria a ventriculotomia, circulacién extracorpérea,
hipoxia croénica, etc.) y la taquiarritmia persistente pueden comprometer la funcién ventricular sistélica. Hay
escasos estudios realizados especificamente en ACC y a menudo no son concluyentes y derivan de pequenas
cohortes de pacientes. Como consecuencia, las recomendaciones se basan principalmente en experiencia clinica
y consensos de especialistas (85).

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

Se espera que la incidencia de insuficiencia cardiaca aguda en pacientes ACC aumente con el tiempo, debido
a la mayor expectativa de vida y enfermedades mas complejas. El conocimiento del uso adecuado de inotrépicos,
la disponibilidad de oxigenaciéon por membrana extracorpérea, entre otros, son los requisitos minimos para apo-
yar adecuadamente a los pacientes ACC con insuficiencia cardiaca aguda, por lo que se recomienda el traslado
a centros con experiencia en esta patologia (86).

Ademas del tratamiento médico, la terapia de resincronizaciéon cardiaca (TRC) ha ganado un interés cre-
ciente para su uso en pacientes ACC con insuficiencia cardiaca congestiva, a pesar de la poca evidencia sobre
las indicaciones y los resultados. La eficacia de la TRC en la enfermedad cardiaca congénita puede variar con
el sustrato estructural y funcional subyacente, como la anatomia del ventriculo sistémico (izquierdo, derecho o
funcionalmente tnico), la presencia y el grado de insuficiencia de la valvula AV sistémica, enfermedad miocardica
primaria y tipo de retraso de conduccion eléctrica (87).

El trasplante cardiaco también puede considerarse una opcién terapéutica para la insuficiencia cardiaca en
etapa terminal. Pero la mortalidad perioperatoria sigue siendo mas alta que en otras enfermedades subyacentes.
Esto se relaciona principalmente con cirugias cardiacas previas, anatomia y fisiopatologia complejas y comorbi-
lidades (trastorno multisistémico).

En algunos pacientes se requerird un trasplante multiorganico. El trasplante cardiopulmonar se utiliza en
pacientes con CC con HAP irreversible como el sindrome de Eisenmenger; sin embargo, la falta de 6rganos de
donantes es una limitaciéon importante.

El trasplante simultaneo de corazén-higado rara vez se realiza en la insuficiencia hepatica después de la
paliacién con Fontan o en pacientes con una carga de presion hepatica de larga duracion debido a una insufi-
ciencia cardiaca derecha (p. €j., Ebstein no reconocido de la valvula trictispide); pero la experiencia de este tipo
de cirugia es limitada.

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

Arritmias - Holter - Estudios electrofisiolégicos - Ablaciones - Dispositivos: Marcapasos - Resincronizadores
- Cardiodesfibriladores
Arritmias
Las arritmias constituyen una complicacién frecuente presente en la mayoria de los pacientes ACC, no siempre
relacionadas con la severidad de su cardiopatia. Pueden ser expresién del deterioro hemodindmico, por disfun-
ci6én valvular o deterioro de la funcién ventricular. También pueden presentarse de manera aislada en pacientes
con escaso residuo y/o secuela de la historia natural o modificada de su cardiopatia, ya sea por procedimientos
quirargicos o hemodinamicos.

Siempre revisten importancia y deben ser consideradas como marcadores prondsticos evolutivos de la cardio-
patia y marcadores independientes del riesgo de muerte stbita cardiaca (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



Consenso para el diagnostico y tratamiento de las Cardiopatias Congénitas del Adulto 2021 17

especificas relacionadas con el desarrollo de arritmias, asi como en el caso de empeoramiento de insuficiencia
cardiaca o recurrencia; puede ser la arritmia su principal causante.

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

Hay tipos especificos de arritmia relacionados con el tipo de malformacién y también con el remodelado que
sufren las cavidades cardiacas como producto de la sobrecarga de volumen y/o presién. Como ejemplo podemos
citar la disfuncion sinusal en aquellos pacientes con levoisomerismo que carecen de nodo sinusal verdadero, la
transposicién de grandes arterias (TGA) en los sometidos a cirugias de reparacién intraauricular, el bloqueo
auriculoventricular (BAV) en la transposicién corregida de grandes arterias (TCGA), independientemente de la
cirugia realizada, que esta relacionado con la disposicién del tejido de conduccién en esta malformacion (88,90).

Las taquiarritmias supraventriculares son frecuentes en los pacientes con reparacién de tipo Senning o
Mustard, cirugia de Fontan-Kreutzer y anomalia de Ebstein. Especialmente la TRIA que conforma un circuito
macroreentrante que involucra una o ambas auriculas, donde se interpone un obstaculo anatémico y/o protésico
y/o cicatriz que sirve de zona de conduccion lenta y constituye una de las mas frecuentes formas de presentacion.
Puede presentar conduccién AV 1 a 1y provocar rapido deterioro hemodinamico y MSC. Este tipo de arritmias
requiere deteccion 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 intracardiacos antes de la cardioversion o indicar
anticoagulacién por al menos 3 semanas. Pueden utilizarse betabloqueantes para el manejo de la frecuencia
cardiaca. La interpretacién electrocardiografica puede resultar desafiante y es de utilidad contar con trazados
previos en ritmo sinusal para el diagnéstico diferencial.

El aumento de la esperanza de vida, el remodelado estructural auricular y la exposicion a otros factores ad-
quiridos en esta poblacién, también los hace susceptibles a la presentacién de otras arritmias, como la fibrilaciéon
auricular, incluso a edades méas tempranas.

Las TV monomorfas, en general, suelen también como la TRIA, ser circuitos macroreentrantes en torno a
istmos anatémicos que utilizan como zona de conduccién lenta el tejido desvitalizado de cicatrices quirtargicas
o la cercania 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 progresion de enfermedad, siendo un criterio para
tener en cuenta en la TF con respecto a la indicacién de otorgar competencia valvular pulmonar en pacientes
con reflujo severo de esta. En los pacientes con mayor dafio y remodelado estructural se da lugar al componente
miocardiopatico que puede originar taquicardias ventriculares polimérficas y/o fibrilacién ventricular (26,88,91).

La ablacién percutdnea es el abordaje de eleccién, con mayor eficacia y seguridad respecto de los farmacos.
En aquellos pacientes con imposibilidad de este abordaje, la amiodarona resulta una alternativa tutil para el ma-
nejo y prevencion de la recurrencia de AA/TRIA/FA y TV, sin dejar de recordar que por si misma no disminuye
el riesgo de MSC.

Holter

Como se mencioné anteriormente, la documentacion electrocardiografica del ritmo resulta imprescindible para
hacer su diagnostico. El registro de Holter resulta fundamental para diagnéstico, monitoreo y cuantificacién de
la carga arritmica. La recomendacion de indicacion es bianual o anual, pero puede aumentar la frecuencia de
indicacién de acuerdo con la patologia y la ocurrencia de sintomas. Permite un analisis cualitativo y cuantitativo
de la arritmia, pudiendo evaluar su respuesta al tratamiento instaurado, ya sea farmacolégico y/o invasivo con
catéter. También brinda informacién del funcionamiento adecuado del sensado y la captura de dispositivos de
marcapasos, cardiodesfibriladores y resincronizadores cardiacos. 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 sintomas como sincope pueden implantarse dispositivos subcutaneos con capacidad de almacenar
registros de ECG con una duracién de bateria de 2 a 3 anos.

Estudios electrofisioldgicos

Su indicacién aislada fuera del tratamiento percutdaneo invasivo a través de ablacién se encuentra limitada a la
medicién de intervalos de conduccion auriculo-ventricular e intraventricular y tiempos de recuperacién 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 indicacién de implante de marcapasos. También
encuentra indicaciéon en la induccién de arritmias en pacientes con sospecha de esta manifestada a través de
sintomas clinicos de palpitaciones y/o sincope que no han tenido ocasién de documentacion electrocardiografica.
Para ello, debe efectuarse la estimulacién ventricular programada para la induccién de taquicardia ventricular
ya sea monomorfa pasible de tratamiento invasivo de ablacién percutanea o polimorfas que constituyan un ele-
mento fundamental en la toma de decisiéon de implante de un cardiodesfibrilador automatico como prevenciéon
primaria de MSC.
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Ablaciones

La ablacion por radiofrecuencia es el método de eleccion para el tratamiento de las taquiarritmias en esta pobla-
cién. Presenta una eficacia mayor respecto del tratamiento con farmacos. El avance de la tecnologia de mapeo
tridimensional junto con el aporte de la ecografia intracardiaca es de importancia fundamental en el abordaje
invasivo de anatomias complejas, dan certeza con respecto a la ubicaciéon anatémica de circuitos de arritmia, asi
como de estructuras nobles para proteger. La evolucién en tecnologia con respecto a catéteres de mapeo multi-
punto permite optimizar tiempos de procedimiento que habitualmente son prolongados y de gran complejidad,
muchas veces siendo multiples circuitos que involucran una o mas cavidades. Los catéteres con sensores de presién
integrados nos permiten realizar lesiones efectivas a la vez que minimizan el riesgo de dano de estructuras. La
posibilidad de la crioterapia de ablacién nos permite abordar sustratos cercanos al sistema de conduccién 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 farmacolégica, siendo la ablacién 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 hemodinamico, técnicas quirtrgicas realizadas, material protésico (por via quirdrgica o percutanea),
permeabilidad de accesos vasculares mediante ecografia Doppler color y reconstruccion de anatomia mediante
previa realizacién de ecocardiograma Doppler color, TAC y/o RMC con contraste para corroborar datos anaté-
micos y vitalidad de los tejidos. El disefno estratégico del abordaje invasivo es fundamental dada la complejidad
anatémica y/o de circuitos arritmicos que podemos encontrar al realizar el procedimiento.

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

Es aconsejable la derivacion a especialistas en el area y el abordaje interdisciplinario en centros experimen-
tados. Se recomienda, a fin de minimizar el ntimero de procedimientos, la exploracién combinada en aquellos
pacientes que deban someterse a estudio hemodinamico (25,88,89). La ablacién intraoperatoria queda reservada
para pacientes en los que no haya acceso vascular al corazén y sean objeto de reparacion intracardiaca, como
la técnica de Cox-Maze modificada en aquellos pacientes con fisiologia univentricular sometidos a reconversion
desde la clésica atriopulmonar al conducto extracardiaco.

Dispositivos

Marcapasos

El implante de dispositivos de estimulacién esta indicado de manera més amplia en esta poblacién, manteniendo
las indicaciones estandar de la poblacion general. La disfuncién sinusal crénica induce remodelado auricular y
hace a este grupo de ACC mas susceptible de presentar TRIA/FA, por lo cual esta recomendada la estimulacion
en aquellos pacientes con deterioro hemodinamico debido a la bradicardia o pérdida de la patada auricular o de la
sincronia AV. En pacientes con intentos fallidos de ablaciéon 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 corazoén se prefieren los
sistemas endocavitarios aptos para RM; en aquellos pacientes con dificultad de acceso endovascular, la via epicar-
dica es factible y segura. Los dispositivos leadless sin catéteres consistentes en una pequena capsula que se aloja
en la cavidad que se va a estimular estan atn en desarrollo y podrian representar una alternativa en el futuro.

Resincronizadores

En esta heterogénea poblacion es dificil configurar modelos de respuesta estandar con respecto a la terapia
de resincronizacién cardiaca (RC). Deben considerarse tanto patrones hemodinamicos ecocardiograficos como
electrocardiograficos para optimizar su funcionamiento debido al amplio espectro anatémico. 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 estimulacion se indica en primera instancia la
TRC mediante estimulacién biventricular. Otra alternativa es la terapia de estimulacién hisiana, que provee un
modelo maés fisioldgico que se encuentra en desarrollo en anos recientes.

Cardiodesfibriladores

La MSC es la mayor causa de mortalidad en los ACC. La identificacién de pacientes con riesgo aumentado de
MSC contintia siendo un desafio. Segiin los criterios adoptados en las tltimas guias, se reconocerian solo 35-
41% de los pacientes con riesgo de MSC. En pacientes con fisiologia biventricular y VI sistémico, la indicacién
de implante de CDI para prevencién primaria de MSC sigue los criterios estandar. En ciertas patologias como la
TF, los criterios se encuentran establecidos, pero son mas dispares en el resto de las CC. Los sistemas pueden ser
endocavitarios o epicardicos (26,27,88,91,92). El advenimiento del CDI subcuténeo 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 deteccién y que no requieran estimulacién.

Muerte subita - estratificacion de riesgo
A pesar de que el 90% de los ninos nacidos con CC superan los 18 afios de sobrevida, la expectativa de vida en
ACC contintia comprometida y la MSC es una de las principales causas de muerte en pacientes jévenes.

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

Su incidencia absoluta en cardiopatias reparadas se estima en 25 a 100 veces mayor que en la poblacion 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 ano; algunos defectos congénitos aumentan mas
el riesgo de MS que otros. Las lesiones asociadas con alto riesgo son la TF, la TGA, la EA y la CoAo. El sindrome
de Eisenmenger y la circulacién de Fontan también pertenecen a las lesiones asociadas con alto riesgo de MS,
como lo han indicado otros autores (96).

Desafortunadamente, predecir el riesgo continta siendo muy dificil debido a la heterogeneidad anatémica y
quirargica 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 estratificacion del riesgo es cuantificar con precision el estado de riesgo de una persona para
prescribir un plan de atencién personalizado. Si bien la TF es la cardiopatia 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 indicaciéon
primaria de CDI por miocardiopatia isquémica, dilatada o hipertréfica (100). Sin embargo, la tasa de eventos de
MSC no es lineal y la mayoria de las muertes ocurre décadas después de la cirugia (101).

El implante de CDI para prevencién secundaria y primaria para pacientes con fisiologia biventricular con
ventriculo izquierdo sistémico sigue criterios estandar. El beneficio del CDI para prevencién primaria en pa-
cientes con ventriculos tinicos o ventriculo derecho sistémico atiin no esta bien establecido. Con excepcién de la
TF, las directrices especificas sobre la indicacién de implante de CDI para prevenciéon primaria en las lesiones
congénitas son dificiles de alcanzar.

Tomando la TF como ejemplo, se puede establecer el riesgo de muerte stbita de acuerdo con la presencia de
distintas variables: demograficas (cirugia tardia, shunt previo, ventriculotomia previa y edad avanzada), de
historia clinica (sincope-TVNS), de ECG (QRS >180 ms-fragmentacién del QRS) y de evaluacion ventricular
(disfuncién y/o dilatacién del VD-disfuncion sistélica de VI, disfuncién diastélica de VI-mayor masa VI- presencia
de gadolinio tardio cardiaco) (Figura 4). En pacientes de alto riesgo de MSC se indica colocacién de CDI, con
bajo riesgo no estéa indicado el CDI y con riesgo intermedio se recurre a un estudio electrofisiolégico para
inducir TV o fibrilacién ventricular. Si el estudio es positivo, se indica implante de CDI (véase Figura 4) (102).

Demograficos Historia Clinica  Hallazgos ECG Evaluacién
Reparacion tardia Sincope Duracion QRS > 180 ms Ventricular
Edad avanzada TVNS Fragmentacion del QRS Disfuncion/Dilata
Shunts previos cion VD

Ventriculotomia previa Disfuncion
sistolica VI
Disfuncion
diastolica VI
Relacion
masa/volumen
VD aumentado
Aumento de

| Gadolinio tardio

Factores de Riesgo Agregados

I l |
Bajo Riesgo Riesgo Intermedio Alto Riesgo

Estudio Electrofisiologico.

&« TV/FV inducible ~

Negativo

Positivo ~

Control Anual Cioll

Fig. 4. Algorritmo de riesgo de muerte subita cardiaca




20 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 90 Suplemento 4/ 2022

Clasificacion clinica de la hipertension arterial pulmonar

El propésito general de la clasificacion clinica de la HP es categorizar las condiciones asociadas sobre la base de
mecanismos fisiopatoldgicos, presentacion clinica, caracteristicas hemodinamicas y manejo terapéutico similares
(103).

Clasificacion clinica de la HAP en nifios y adultos
1. HAP
1.1 HAP idiopatica
1.2 HAP hereditaria
1.3 HAP inducida por farmacos y toxinas
1.4 HAP asociada a:
1.4.1 Enfermedad del tejido conectivo
1.4.2 Infeccién por VIH
1.4.3 Hipertension portal
1.4.4 Cardiopatias 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 caracteristicas evidentes de afectacion venosa-capilares (enfermedad pulmonar venooclusiva
[EPVO]), hemangiomatosis capilar pulmonar JHCP])
1.7 HAP persistente del recién nacido
2. HAP por cardiopatia izquierda
2.1 HAP por insuficiencia cardiaca con FEVI conservada
2.2 HAP por insuficiencia cardiaca 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 patrén mixto restrictivo-obstructivo
3.4 Hipoxia sin enfermedad pulmonar
3.5 Trastornos pulmonares del desarrollo
4. HAP por obstruccion de la arteria pulmonar
4.1 HAP tromboembdlica crénica
4.2 Otras obstrucciones de la arteria pulmonar
5. HAP con mecanismos poco claros y/o multifactoriales
5.1 Trastornos hematolégicos
5.2 Trastornos sistémicos y metabdlicos
5.3 Otros
5.4 CC complejas

Analisis de las cardiopatias 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. Sindrome de Eisenmenger

Incluye todos los defectos intracardiacos y extracardiacos severos que comienzan como cortocircuitos sistémicos-
pulmonares y progresan con el tiempo hasta una elevacién severa de la resistencia vascular (Rp) y reversion
(pulmonar a sistémica) o derivacion bidireccional; suele haber cianosis, eritrocitosis secundaria y afectacion de
maultiples 6rganos.

2. Derivaciones de izquierda a derecha
— Corregible
— Incorregible
Incluye defectos de moderados a severos; la Rp con un aumento leve a moderado de la derivacion sistémica
a pulmonar que atin prevalece, mientras que la cianosis no es una caracteristica.

3. HAP con CC coincidente
Elevaciéon marcada de la Rp en presencia de pequenos defectos cardiacos, que por si mismos no explican el desa-
rrollo de una Rp elevada; el cuadro clinico es muy similar al de la HPI. Cerrar los defectos esta contraindicado.
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4. HAP posoperatoria
La CC se repara, pero la HAP persiste inmediatamente después de la cirugia o reaparece, se desarrolla meses
o anos después de la cirugia en ausencia de lesiones hemodinamicas posoperatorias significativas. El fenotipo
clinico suele ser agresivo.

Grupo 1.5 Respondedores de HAP a largo plazo a los BCC: aunque la remodelacién de las pequenas
arterias pulmonares es el principal hallazgo patolégico en la HAP, la vasoconstriccion pulmonar también desem-
pena un papel importante en su fisiopatologia, particularmente en pacientes vasorreactivos.

La respuesta a largo plazo a los bloqueantes de canales de calcio se definié por la mejoria clinica y hemodi-
namica sostenida después de al menos 1 ano con dicho farmaco solamente (igual o mejor que lo logrado en la
prueba aguda y generalmente para obtener PAPm <30 mm Hg con un gasto cardiaco normal o aumentado). Las
pruebas de vasorreactividad pulmonar para la identificacion de pacientes aptos para el tratamiento con BCC se
recomiendan solo para pacientes con HPI, HAP hereditaria o HAP inducida por farmacos (105).

Grupo 1.6 HAP con caracteristicas evidentes de afectacion venosa-capilares (EPVO-HCP): existe
una afectaciéon 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 consanguineas con una transmisién recesiva,
debido a mutaciones bialélicas en el gen eucariota del factor de iniciaciéon de la traduccién 20 quinasa 4 (EIF2AK4)
(106). La exposicion ocupacional a disolventes organicos, en particular al tricloroetileno, se ha asociado con el
desarrollo de HAP precapilar con afectacion venosa y capilar significativa (107).

Otros tipos de HAP en asociaciéon con CC que no pertenecen al Grupo 1 se incluyen en diferentes grupos de
la clasificacién clinica general; lesiones obstructivas congénitas o adquiridas de entrada-salida del VI y miocar-
diopatias congénitas en el Grupo 2. La HAP segmentaria (HAP en uno o mas lébulos de uno o ambos pulmones)
se incluye en el Grupo 5. Ademas, algunos pacientes con HAP asociada a CC son dificiles de clasificar, como los
pacientes con TGA y aquellos con HAP posterior a cirugia de redireccién o después de una reparacion de cambio
arterial neonatal. Esto refuerza la necesidad de delinear la anatomia-fisiologia cardiaca subyacente y la gravedad
de la HAP-Rp en cada paciente (103).

Grupo 2.4 HAP por cardiopatia izquierda

La disfuncion diastélica 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 anémalo total obstruido

— Estenosis mitral-adrtica (incluida supravalvular-subvalvular)

- CoAo

Grupo 5. HAP con mecanismos poco claros y/o multifactoriales

Una de las caracteristicas centrales de las condiciones clinicas incluidas en el grupo 5 es que no existe un me-
canismo predominante identificado que impulse el desarrollo de HAP pero pueden existir multiples fenémenos
fisiopatoldgicos involucrados en este proceso.

Grupo 5.4 HAP en CC complejas

Los pacientes con fisiologia univentricular en diversas etapas pueden tener un aumento o disminucion del flujo
sanguineo pulmonar y, a medida que alcanzan una edad adecuada para el procedimiento de Fontan o la conexién
cavopulmonar total, estos sujetos tienen grados variables de enfermedad vascular pulmonar (EVP) y colaterales
broncopulmonares. Posteriormente, la circulacién pulmonar crénica no pulsatil asociada con una circulacién
de Fontan probablemente induce una forma muy especifica de EVP que es diferente de la asociada con otras
enfermedades asociadas con HAP (108).

Hipertension arterial pulmonar - Diagnoéstico — Tratamiento
Circulacion biventricular
La HAP en ACC tiene una mayor prevalencia que en la poblacion 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 cardiaca derecha y muerte (27).

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

En los ACC es importante conocer el antecedente de hipertensién-hiperflujo- Rp y saturacién de O, sistémica
al momento de la reparaciéon de su CC. Asi la enfermedad vascular pulmonar progresa rapidamente en truncus
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arterioso, con lesion arteriolar pulmonar potencialmente irreversible a los 6 meses de edad por tener cianosis,
hiperflujo e HAP; en CIV progresa menos rapido por tener solo hiperflujo e HAP y, ain méas lentamente, en
una CIA por solo presentar hiperflujo pulmonar (109). El mejor escenario es que reciba reparacion de la CC sin
elevacion de la Rp (110).

El seguimiento de ACC consiste en evaluar anualmente clase funcional, examen fisico, ECG y ecocardiograma
2D-Doppler para screening de HAP, con medicién de velocidad maxima de insuficiencia tricuspidea, 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 ademas prueba (test) de caminata de 6 minutos, prueba (test) de esfuerzo cardiopulmonar, dosaje
de péptidos natriuréticos como biomarcadores de insuficiencia cardiaca y un cateterismo cardiaco derecho en
centro de HAP que incluira: gases en sangre, hemoglobina, presién/saturaciéon O, en VCS, AD, VD, AP, wedge
AP, Ao para asi calcular flujo (Qp), resistencia vascular (Rp) en unidades Wood, relacién Rp:Rs e indice cardiaco
en I/min/m? El test agudo de vasorreactividad con O, 40% y 6xido nitrico 40% (40 X 40) puede estar indicado en
ACC asociada a CC no reparada; es positivo cuando la presion media pulmonar desciende 10% y llega a 40 mm
Hg sin variacion del gasto cardiaco (103, 110).

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

Tabla 10. Factores pronosticos (mortalidad estimada a 1 ano)

Factores pronoésticos
(mortalidad estimada
a un ano)

Riesgo bajo (< 5%)

Riesgo intermedio (5-10%) Riesgo Alto (> 10%)

Signos clinicos de IC derecha
Progresion de los sintomas
Sincope

CF-OMS

PM6M

Test de esfuerzo cardiopulmonar

Concentracion plasmatica de
NT-proBNP

Imagen (ecocardiografia, RMC)

Parametros hemodinamicos

Ausentes
No
No
I, 1l

>440 m

VO, pico> 15 ml/min/kg
(>65% del predicho)
VE/VCO, >36

BNP< 50 ng/l, NT-
proBNP<300 ng/l

Area de AD <18 cm?
sin derrame pericardio

PAD <8 mm Hg

indice cardiaco >2,5 I/min/m?.

SvO, >65%

Ausentes
Lenta
Sincope ocasional
1]
165-440 m
VO, pico1- 15 ml/min/kg

(35 65% del predicho)
VENCO, 36-44,9
BNP 50-300 ng/l, NT-
proBNP 300-1.400 ng/I
Area de AD 18-26 cm? con
derrame pericardio
minimo o ausente
PAD 8-14 mm Hg indice
cardiaco 2.0-2.4 /min/m?.
SvO, 60- 65%

Presentes
Réapida
Sincopes de repeticién
vV
<165m

VO, pico <11 ml/min/kg
(< 35 % del predicho)
VE/NVCO, 245
BNP >300 ng/l, NT-
proBNP >1.400 ng/I
Area de AD 26 cm? con
derrame pericardio

PAD >14 mm Hg indice
cardiaco <2.0 /min/m?.
SvO, <60%

El tratamiento del ACC con HAP requiere un equipo multidisciplinario que incluya expertos en imégenes,
hemodinamia cardiaca, neumonologia, hematologia, enfermedades infecciosas, obstetricia, anestesiologia, cirugia
cardiovascular, enfermeria y genética médica. Como medidas generales se recomienda esquema de vacunacién
completo, medidas psicoldgicas-sociales y actividad fisica acorde con la tolerancia evitando el estrés fisico excesivo.
El suplemento con oxigenoterapia ambulatoria continua solo se recomienda cuando los gases en sangre consis-
tentemente muestren valores de pO, <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 clinico (27).

El tratamiento especifico de HAP con farmacos vasodilatadores y antiproliferativos de arteriolas pulmona-
res esté indicado segln categorizacion de riesgo a través de medicamentos que acttian por tres vias diferentes
(111): A) Oxido nitrico (orales): inhibidor de la 5-fosfodiesterasa como sildenafil 25 mg ¢/8 horas, tadalafilo 20-
40 mg c¢/24 horas y estimulante de guanilato-ciclasa como riociguat en dosis crecientes de: 0,5-2 mg ¢/8 horas. B)
Antagonistas de receptores de endotelina (orales): bosentan 125 mg ¢/12 horas, ambrisentan 10 mg c¢/24 horas,
macitentdn 10 mg ¢/24 horas. Es de destacar que atn no existe evidencia firme de la superioridad de uno sobre
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el otro. C) Prostaciclinas: (intravenoso) epoprostenol (subcutdneo, intravenoso, inhalatorio), treprostinil, y méas
recientemente oral, selexipag en dosis incremental 0,2-0,8 mg ¢/12 horas.

En el tratamiento especifico de HAP en un ACC con una CC simple reparada y estratificacion de riesgo bajo
o intermedio en grupo 1, se aconseja tratamiento inicial via oral combinado a través de via 6xido nitrico y anta-
gonista de receptor endotelina. En estratificacion de riesgo alto se recomienda triple esquema adicionando via
de prostaciclina parenteral (recomendacién IA) (27).

No esta recomendada la anticoagulacién en ACC e HAP en ausencia de fibrilacion auricular, valvula mecanica
o protesis vascular (27).

A fin de proteger la funcién sistélica del VD y si la respuesta al tratamiento médico es insuficiente, son ne-
cesarias medidas paliativas como septostomia auricular con cateterismo intervencionista. Actualmente se han
disenado 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 estan utilizando en insuficiencia
cardiaca congestiva refractaria al tratamiento, como puente al trasplante pulmonar en HAP primaria y en fallo
de la circulaciéon de Fontan (112). El shunt de Potts reverso quirdrgico (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 saturacion cerebral y miembros superiores) o bien el transplante pulmonar son otras alter-
nativas ante la falta de respuesta al tratamiento médico (27).

Circulacion univentricular
En ACC con circulacién univentricular, la definiciéon de hipertensién pulmonar (HP) es Rp > 3 unidades Wood/m?
o gradiente transpulmonar (presién media pulmonar- presién wedge) >6 mm Hg (113).

La cirugia F-K ha permitido sobrevivir a pacientes con una diversidad de CC severas que incluyen sindrome
de corazén izquierdo hipoplésico, corazén derecho hipoplésico, corazones univentriculares con doble entrada o
AT/AM y otras anomalias anatémicas con circulacién univentricular (27,115).

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

Las recomendaciones para seguimiento de ACC con circulaciéon univentricular son: visita al consultorio de
ACC ¢/6-12 meses para determinar clase funcional, realizar examen fisico y ECG; ¢/1 afno ecocardiograma con
valoracion avanzada de la funcién ventricular como strain; ¢/1-2 anos: Holter, test de ejercicio y Pro-BNP sérico
(su dosaje es muy 1util en circulacién biventricular y de menor utilidad en circulaciéon de F-K) (27); ¢/2-3 anos
RMC y ¢/10 anos cateterismo cardiaco (115).

En pacientes seleccionados con elevacion de la presion AP/Rp, en ausencia elevacién de presién de fin de
diastole VI, se considera el tratamiento con antagonistas de receptores de endotelina e inhibidores de la 5-fos-
fodiesterasa (27).

El incremento cronico de la presion del sistema venoso puede interferir el drenaje del conducto toracico en
la unién yagulo-subclavia izquierda y del conducto linfatico en la unién ytagulo-subclavia derecha. Si asi fuere y
tras la evaluacion del sistema linfatico por RM con secuencia T2, en caso de anormalidad linfatica tipo 3 o 4, se
indicara descompresion del sistema linfatico con procedimiento de Hraska (116). Se ha desarrollado ademas un
dispositivo ventricular implantable para circulaciéon univentricular disfuncionante como puente al trasplante
cardiaco (117).

Cateterismo cardiaco intervencionista

El cateterismo cardiaco realizado por método totalmente percutdneo o mediante abordaje hibrido es una herra-
mienta fundamental tanto en el diagndstico como en el manejo de ACC; en ciertos casos constituye una alterna-
tiva menos invasiva comparado con la cirugia a “cielo abierto” con circulacién extracorpérea, sobre todo en este
grupo etario en el cual la mayoria de los casos representan reintervenciones con toracotomias y/o esternotomias
realizadas previamente (27, 118,119).

La expansién de la técnica percutanea intervencionista para resolucién de problemas en ACC que se ha
observado en la altima 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
especificamente entrenados con gran experiencia en este tipo de patologia. Es propicio ratificar que este equi-
pamiento, el personal y los operadores difieren de los existentes en los laboratorios de hemodinamia dedicados
primariamente a diagnéstico 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 participacién de un equipo multidisciplinario en la
discusion, planificacién y ejecucion de los procedimientos. El cardiélogo intervencionista pediatrico desempena
un papel muy importante en estas intervenciones, por lo que, si estas se realizan en centros no pediatricos, debe
garantizarse una colaboracién plena entre especialistas en cardiologia de adultos y pediatricos. 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 atencién de estos pacientes mediante la concentracién en un nimero limitado de centros
categorizados por cumplir con requisitos en infraestructura, personal y namero de procedimientos realizados
por operadores, los cuales deben mantenerse continuamente entrenados (120).

Entre las intervenciones mas 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 aérticas) como en conductos, sobre todo colocados entre el
ventriculo derecho y las arterias pulmonares, implante de stent en coartacién y re- coartaciéon de aorta y también
en ramas de arterias pulmonares. Durante los Gltimos afos se ha avanzado de forma muy importante con el re-
emplazo percutaneo de la valvula pulmonar para lo cual, con frecuencia, se debe preparar “la zona de aterrizaje
de la valvula” mediante previo implante de stent en el tracto de salida ventricular (27).

Es para destacar también que, previamente a la realizacién de una cirugia en ACC, deben obtenerse imagenes
de las arterias coronarias (ya sea por TAC o coronariografia invasiva) en hombres > 40 afios, mujeres posmeno-
pausicas y pacientes con signos o factores de riesgo para cardiopatia isquémica (120).

Cirugia cardiovascular

Durante las tltimas 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 cardiaco congénito reparado (121,
122). Es esperable que, en el futuro préximo, siga aumentado la poblacion de ACC en detrimento de los pacientes
pediatricos (29, 123, 124). Esto ha requerido que, a lo largo de las dltimas décadas, el cirujano cardiovascular
pediatrico se fuera convirtiendo en un cirujano de cardiopatias congénitas (Congenital Heart Surgeon, del
inglés), debido a que su conocimiento de anatomia y fisiologia de las CC lo hace el cirujano mas preparado para
el paciente adulto con estas malformaciones (125). Las guias del American College of Cardiology y la American
Heart Association del ano 2008 han establecido la clasificacién para el manejo de los ACC (29).

En general, los ACC que requieren cirugia se dividen en tres categorias generales: sin cirugias previas, con
paliacién previa y con reparacion fisiologica o anatémica completa que necesita una reparaciéon de su correcciéon
debido a defectos residuales o secuelares. En la era actual existe una tendencia a corregir las CC en el periodo
neonatal o durante la infancia. Este enfoque tiene como objetivo minimizar las complicaciones fisiopatologicas
alargo plazo de los defectos cardiacos congénitos, como disfuncién miocardica, hipertension pulmonar, endocar-
ditis, stroke y complicaciones sistémicas de la cianosis. Sin embargo, existen algunos pacientes (sobrevivientes
naturales) que se presentan como adultos (particularmente en paises en vias de desarrollo) sin cirugias previas.
Las lesiones més comunes en esta categoria incluyen generalmente lesiones simples de categorias 1 y 2 de los
ACC como valvulopatia aértica, CoAo, EVPE, CIA y DAP. Se ven con mucha menos frecuencia lesiones de comple-
jidad moderada y alta (categoria 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 mas grande e importante es el de los adultos que presentan
lesiones residuales o secuelas de cirugias anteriores. Estas pueden incluir defectos septales residuales, recurren-
cia de estenosis valvulares o del tracto de salida, coartaciones residuales, insuficiencia de la valvula pulmonar,
insuficiencia de valvulas AV, estenosis de valvulas protésicas, u obstruccién o fallo del conducto de VD-AP o
formacién de aneurismas en la AP o la aorta. Tanto los procedimientos de reparaciéon primaria como los de
reintervencion son complejos y presentan mayor riesgo, segin el estado hemodinamico y las complicaciones aso-
ciadas a la presencia por largo tiempo de una alteracion hemodinamica. El riesgo no puede calcularse utilizando
scores (puntajes) tipicos de la cirugia cardiaca del adulto. Las sociedades de cirujanos toracicos de Norteamérica
y de Europa han publicado un score especificamente para CC (126). Su implementacién permite un buen poder
predictivo en adultos, aunque el score se desempena mejor para la poblacién pediatrica (127), lo que indica que,
en las CC del adulto, las comorbilidades de los pacientes pueden desempenar un papel mas importante en la
determinacién de los resultados. Un score basado en las comorbilidades también puede utilizarse para evaluar
el riesgo de cirugia cardiaca en ACC (128). Ademas de la necesidad de una evaluacién de riesgo personalizada,
es necesario comprender exhaustivamente la anatomia y la hemodinamia de cada lesién que se va a tratar. Los
cirujanos deberan tener experiencia en reoperaciones cardiacas, y resulta fundamental también que existan en
el equipo tratante cirujanos cardiovasculares expertos en aorta toracica, plasticas valvulares y cirugia coronaria,
ya que es comun que estos pacientes presenten patologia adquirida debido a secuelas o a defectos residuales de la
correccién inicial. Asimismo, las unidades de cuidados intensivos deben tener experiencia en el manejo de estos
pacientes. Los equipos de especialistas y atencién multidisciplinaria son factores que determinan los buenos
resultados a corto y largo plazo. El entorno multidisciplinario también favorece el desarrollo de procedimientos
hibridos, con el trabajo conjunto de especialistas congénitos y de adultos, como cirujanos cardiovasculares, cardi6-
logos intervencionistas y electrofisiélogos, que colaboran en procedimientos técnicamente desafiantes. Cuando los
pacientes ACC son operados con un cirujano cardiaco congénito, se obtienen mejores resultados (129,130). Por lo
tanto, la recomendacién es que los pacientes sean operados en un entorno multidisciplinario con experiencia en
ACC y cirugia cardiovascular del adulto, con un cirujano de CC. Esto es valido para todas las cirugias cardiacas
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en el ACC, con algunas excepciones como la cirugia de la VAB no complicada, la enfermedad de aorta ascendente
como el sindrome de Marfan y la CIA tipo secundum sin anomalia parcial de venas pulmonares, que pueden ser
realizadas sin aumento de morbimortalidad por los cirujanos cardiovasculares del adulto.

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

Cirugia no cardiaca

La mayor expectativa de vida de ACC varia segtn la complejidad de la lesion inicial. Los pacientes no estan
exentos con el paso del tiempo a padecer comorbilidades que ocurren en la poblacién general y su severidad
suele ser de mayor intensidad. Las internaciones hospitalarias son mas frecuentes y entre ellas hay que desta-
car la necesidad de cirugias no cardiacas. Si se trata de cirugias programadas, se efectiia estimacion del riesgo
con estudios de rutina que incluyen oximetria de pulso, radiografia de térax, ECG, ecocardiograma Doppler y
estudios de laboratorio que incluyan citolégico completo y pruebas de coagulaciéon. Los ACC portadores de CC
simples son considerados de bajo riesgo (<1%) y se procede a la cirugia sin otros exdmenes complementarios.
Los portadores de CC moderadas y complejas presentan, en comparaciéon con la poblacién general —sobre todo si
requieren cirugias de mayor complejidad, que con frecuencia requieren anestesia general- una morbimortalidad
significativamente mayor por compromiso pulmonar, renal, hepatico, trombosis venosas y en menor medida de
otros 6rganos o sistemas. Si van a ser sometidos a una cirugia programada, requieren una evaluacién prequi-
rurgica exhaustiva que incluya pruebas funcionales cardiopulmonares en caso de que tengan comprometida
su capacidad funcional y el procedimiento pueda requerir anestesia cardiaca con via venosa central y presion
sistémica invasiva y ademas contemplar la necesidad de profilaxis de endocarditis, anticoagulacién, hidrataciéon
preoperatoria, filtros de aire en pacientes cianéticos, inotrépicos y 6xido nitrico disponible en casos con hiper-
tensién pulmonar (Tabla 11) (131).

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

Cirugia programada Emergencia Estratificacion de riesgo y proceder

Estimacion de riesgo

Oximetria, Rx, ECG, Eco, GRy Hb, coagulacion

CC simple - Riesgo < 1% CC moderada o severa
Alto riesgo
Innecesarios otros estudios Capacidad funcional reducida Sl: Prueba de esfuerzo
o desconocida cardiopulmonar
NO
Proceder con cirugfa Alto riesgo Si: Considerar: Anestesia
cardiaca. Profilaxis El. Anticoagulacion.
NO Hidratacién. Acceso venoso central.
Linea arterial. ON standby. Filtros de aire
(cianosis). Inotrépicos. Posoperatorio en UTI.
Proceder con cirugia en centro Proceder con cirugia 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 indic6 anteriormente y en
que las cirugias 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 dificiles 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 cirugia cardiaca en ACC, denominado PEACH por el
acrénimo en inglés (PErioperative Adult Congenital Heart Disease), que validaron comparandolo con el EuroS-
COREy que resulté de mayor eficacia y muy sencillo de aplicar. Se consideraron la clase funcional, la urgencia,
funcién renal, presencia de endocarditis, esternotomias previas, puntaje quirargico 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
aplicacion también en cirugias no cardiacas en ACC (Tabla 12) (134).
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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

/11 0
v 1
Urgencia del procedimiento

Sin urgencia 0
Urgente 1
Funcion renal (FGe) ml/min/1,73 m?

> 60 0
<60 1
Endocarditis activa

No 0
Si 1
Esternotomias previas

<2 0
>2 1
Score cirugia ACC

0,1-1,5 0
1,6- 3,0 1
Hemoglobina g/%

10- 20 0
<100>20 1

Anticoagulantes y antitrombéticos

La mejoria significativa de la sobrevida de los pacientes con CC produjo un aumento similar de la prevalencia
de ellos en la poblacién adulta. Esto se acompana de un incremento del nimero de eventos tromboembdlicos,
por tratarse de una poblacién con un riesgo incrementado de estos con respecto a la poblacién general (135).
La evidencia actual en el tratamiento y prevencién de dichos eventos en esta poblacién es limitada. La mayoria
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 guias desarrolladas para problemas especificos de pacientes sin CC (p. €j., guias de arritmias,
valvulas, ACV [stroke], IC) (120).

Considerando la clasificacién anatomo-fisiopatolégica de los ACC, esto puede ser beneficioso en aquellos
pacientes con CC simples. Sin embargo, en las cardiopatias moderadas o complejas, con condiciones fisiopatol6-
gicas asociadas desfavorables (p. €j., cianosis, cortocircuito residual, disfuncién hepatica), el tratamiento debe ser
individualizado, considerando el riesgo/beneficio en relacién con las caracteristicas anatémicas y fisiopatolégicas
que le son propias (27).

Las principales indicaciones de tratamiento antitrombético en pacientes adultos con CC son la prevencion de
tromboembolismo en presencia de arritmias auriculares (mas de 2/3 de los casos en diferentes trabajos) y preven-
cién secundaria de ACV isquémico/AlT, frecuentemente en asociacién con arritmia auricular. Otras indicaciones
menos frecuentes son: presencia de trombos intracavitarios, trombosis venosa profunda (con riesgo de embolia
sistémica ante presencia de cortocircuitos), proétesis valvulares, TEP y trombosis arterial. La anticoagulacion,
sin la presencia de alguna de estas indicaciones, excepcionalmente ha demostrado beneficio en pacientes ACC.

Existe cierta evidencia a favor de la anticoagulacién o antiagregacion en los pacientes con cirugia de Fon-
tan, aun en ausencia de arritmias auriculares o antecedentes de tromboembolismo, especialmente en los que
muestran cierta disfuncién. Pero el riesgo de sangrado también se encuentra elevado (pacientes cianéticos o
con hepatopatia), por lo que la indicacion debe ser individual (136,137). En general, la indicacion mas frecuente
de tratamiento antitrombético 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 mas complejas (138). Muchos de los factores de riesgo de TE de esta poblacién
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no estan plasmados en el score, mientras que otros no suelen representarlo por tratarse de un grupo mas joven,
por lo cual se obtienen valores falsamente bajos. Existe la necesidad de crear nuevos scores para la indicacion
de anticoagulacion en estos pacientes, especialmente en aquellos con formas moderadas o complejas con com-
ponentes fisiopatolégicos adversos.

Tradicionalmente, se utilizan los antagonistas de la vitamina K para la prevencién de eventos tromboem-
bélicos. Los nuevos anticoagulantes orales directos, empleados en la cardiopatia adquirida, parecen seguros y
eficaces en la CC, aun en formas moderadas o complejas como los pacientes con cirugia de Fontan, en ausencia
de prétesis mecénicas 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 condicién predisponente para su desarrollo
por las complejas malformaciones y la utilizacién de materiales protésicos, ya sea para la reparacion de defectos
como para la reparacién o reemplazo de valvulas (141,142). En la Argentina entre el 4 y el 9,5% de los diagndsticos
de EI poseen como lecho subyacente una lesién congénita (144). Los gérmenes mas frecuentes en la poblacién
general son Staphylococcus aureus seguido por Streptococcus viridans y enterococos, pero en publicaciones sobre
poblacion portadora de ACC son mas 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, diagnéstico y tratamiento se basan en las guias nacionales e internacionales (144-146).

La vasta mayoria de pacientes con EI no refieren procedimientos odontolégicos en las dos semanas previas.
Ademas, hay evidencia de que la bacteriemia “fisiol6gica” dada por las actividades cotidianas (mascar, cepillar
los dientes, hilo dental) genera mayor exposicion acumulativa a gérmenes que las causadas por procedimien-
tos dentales (casi 1000 veces mayor que un tratamiento odontoldégico). No existe evidencia que asocie EI con
procedimientos del tracto respiratorio, gastrointestinal o genitourinario. Ademas, se observa el aumento de
resistencia antimicrobiana a betalactdmicos adquirida por enterococos debido a la presién antibiética. Por los
motivos antedichos, las Guias de Prevencion 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 evolucion adversa si presentan EI solo, si se someten a procedimientos que sean de alto riesgo
bacteriémico (Tabla 13) (147-149).

En 2021, la AHA revisé el impacto de las Guias 2007, evalu6 la incidencia de EI luego de disminuir drasti-
camente las indicaciones de profilaxis y revié las cuatro condiciones cardiacas incluidas como requirientes de
prevencion (Tabla 14). Concluyé que, por las evidencias disponibles, no se recomiendan cambios a las guias 2007
para la familia de los SGV. No agrega nuevas condiciones en las categorias de alto riesgo para evolucién adversa
en caso de EI, por lo que no amplia las patologias que requeririan prevencién. Las Guias Europeas coinciden con la

Tabla 13. Procedimientos de alto riesgo bacteriémico

Recomendacion Clase* Nivel**
Procedimientos odontologicos

— Debe ser considerada la profilaxis antibiética (PA) solo en los procedimientos que requieren lla C
manipulacion de la region gingival o periapical, o con perforaciéon de la mucosa oral

— No se recomienda PA por inyeccion de anestésicos locales en tejidos no infectados, caries su- ]} C
perficiales, remocién de suturas, Rx dentales, ajustes o colocacion o extraccion de prétesis 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, [} C
laringoscopias, intubaciones nasales o endotraqueales

Procedimientos gastrointestinales o urogenitales

— No se recomienda PA para gastroscopias, colonoscopias, cistoscopias, partos vaginales o ] B/C***
cesareas

Procedimientos en piel y partes blandas

— No se recomienda PA en ningtn procedimiento ] C
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AHA en las condiciones cardiacas de aquellos a quienes recomiendan prevencion, exceptuando a los pacientes que
recibieron trasplante cardiaco. A este ultimo, la European Society of Cardiology (ESC) no lo considera grupo de
riesgo, mientras que la AHA considera prudente indicar profilaxis si evolucionan con patologia valvular (Tabla 14).

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

Se han publicado miltiples articulos en estos tiltimos anos referidos a las complicaciones por tatuaje y pier-
cing, que incluyen desde infecciones locales hasta gangrenas, EI y shock séptico (150). Si bien todavia no hay
evidencias estadisticamente significativas que relacionen estas practicas con EI, los informes de casos van en
aumento, por lo que se desaconseja su practica (151).

Tabla 14. Condiciones cardiacas asociadas a mala evolucién por El

Recomendacion Clase* Nivel**
Valvulas protésicas o uso de materiales protésicos para reparar valvulas lla C
Endocarditis infecciosa previa lla C

Cardiopatfas congénitas

— Cardiopatias cianoéticas de cualquier tipo

— Durante los primeros seis meses de reparaciones con material protésico o dispositivos, ya sea lla C
colocado por cirugia o cateterismo terapéutico

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

cos que impidan la endotelizacion

* Clase de Recomendacion
**Nivel de Evidencia

Tabla 15. Medidas de prevencién inespecificas para pacientes de alto y mediano riesgo

— Estricta higiene dental y cutdnea. Seguimiento odontolégico dos veces al afio en pacientes de alto riesgo y una vez al afo para el resto
de los pacientes

— Desinfeccién de heridas

— Erradicacion de portacion créonica de bacterias (piel o urinario)

— Tratamiento antibiético curativo para focos de infeccién bacteriana

— Evitar automedicacion con antibiéticos

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

— Desaconsejar practicas de piercing o tatuajes

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

sistematicamente cada 3-4 dias, estricto cuidado en el manejo de vias

Tabla 16. Profilaxis recomendada para procedimientos odontoldgicos de alto riesgo

Situacion Antibiotico Dosis tnica 30-60 min antes del procedimiento
Adultos Ninos
No alérgicos a betalactamicos amoxicilina o ampicilina 2 gVO* o IV** 50 mg/kg VO o IV
cefalotina 29V 50 mg/kg IV
ceftriaxona 19V 50 mg/kg IV
Alérgicos a betalactamicos clindamicina 600 mg VO o IV 20 mg/kg VO o IV

* VO: via oral.
**|V: intravenoso.
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Desde el ano 2000 a la fecha ha habido un aumento mundial en procedimientos percutaneos para el trata-
miento de patologia valvular predominantemente en obstrucciones del tracto de salida de ventriculo derecho. La
incidencia de EI en la evolucién a corto plazo es baja; sin embargo, aumentan significativamente los informes
de casos con evoluciones mas prolongadas. Las valvulas percutéaneas combinan dos condiciones predisponentes
que implican alto riesgo de EI. Estas son el uso de valvula con material protésico y la hemodinamia desfavorable
periprotesis que reduce las posibilidades de endotelizacién, por lo que debe ser considerada la prevencion de EI
ante procedimientos odontol6gicos de alto riesgo bacteriémico (120,152,153). Hay informes donde se observa
mayor predisposicién a EI en derivados de yugular de vaca (Melody®, Contegra®) comparados con otros productos
bovinos de colocacién percutanea. Un reciente metaanalisis que confirma estos resultados sugiere que —-dada la
diferencia significativa en el menor riesgo de EI a favor de la valvula Sapien con relacién a Melody- seria benefi-
cioso utilizar esta para reducir la incidencia de EI después de implante percutaneo de VP (153,154). Cabe aclarar
que no existe consenso actualizado sobre el tipo de valvula que debe usarse para el tratamiento percutaneo de
la VP y se requieren mayores estudios y analisis sobre el tema.

Cianosis, fisiopatologia y tratamiento

La cianosis es la coloracién azulada de piel y mucosas resultante de una inadecuada oxigenacién sanguinea. Para
que se manifieste se requiere la presencia de al menos 5 gramos por litro (g/1) de hemoglobina no saturada en
la circulacién sistémica (26).

Su génesis esta dada por la existencia de cortocircuito derecha-izquierda, y es el denominador comtn de
multiples alteraciones anatémicas y fisioldgicas. Puede deberse a patologias 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 microcirculacion.

El rozamiento parietal es determinante en la liberacion de 6xido nitrico (ON). Este no solo difunde hacia la
luz para estimular la liberacién del oxigeno por parte de la hemoglobina sino, a nivel de la media vascular, gene-
ra la vasodilatacion tan caracteristica 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 mas a generacién ineficaz que a
pérdidas y al importante desarrollo de colaterales, aumentan el riesgo hemorragico.

En contrapartida, la hiperviscosidad, las alteraciones en el flujo sanguineo, la activacién neutrofilica que
lesiona el endotelio vascular y promueve la agregaciéon plaquetaria, y la activacién de vias de la coagulacion
aumentan el riesgo trombético y de embolismo.

Los niveles de colesterol suelen ser bajos, producto de la induccién y/o supresion de genes, similar a la encon-
trada en las personas que viven en altura. A su vez, la hipoxia disminuye la oxidacién del LDL, tal como lo hace
la presencia de hiperbilirrubinemia generada por la degradacion de altas concentraciones de hemoglobina. Los
valores altos de ON circulante y la baja concentracién plaquetaria determinan un sustrato antiaterogénico. La
hemoptisis es frecuente en pacientes con cianosis (26). Generalmente es la expresiéon de una hemorragia intra-
parenquimatosa pero no hay una correlacion lineal entre la cuantia de ambas. No est4 indicada la realizacion de
broncoscopia rutinaria puesto que no ha demostrado rédito diagndstico 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 anticoagulacién debido a su cronicidad (27).

El aumento de la presién hidrostatica debido a la vasodilatacion 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 pulmén debido al cortocircuito intracardiaco, arriban al
glomérulo renal, alli se fragmentan liberando factores de crecimiento y de diferenciaciéon que potencian la mitosis.

Existe en estos pacientes un riesgo elevado de absceso, hemorragia, o accidente isquémico cerebrovascular.
Por esto, el umbral para solicitar iméagenes cerebrales ante la aparicién de sintomatologia debe ser bajo. El riesgo
de un evento a nivel del sistema nervioso central (SNC) esta dado por embolias paradojales, factores reolégicos
como la microcitosis, las arritmias y la disfunciéon endotelial. La eritrocitosis, en cambio, no parece constituir
un factor de riesgo en si misma (27). La debilidad muscular y las mialgias no estan originadas en la mayoria de
los casos por déficit en el aporte de oxigeno, ni por hiperviscosidad, sino por baja concentracién 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 parametros
de laboratorio como la glucemia y las pruebas de coagulaciéon pueden verse alterados por la alta concentracion
de glébulos rojos y el bajo volumen plasmatico. Es necesario tener en cuenta esto con hematocritos superiores a
55%. El sindrome de hiperviscosidad, en un contexto de niveles de hierro adecuados, muy raramente se da con
hematocritos menores de 65%. Cuando hay signos o sintomas de ello, con valores inferiores, generalmente es
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por déficit de hierro, y su correccion es el tratamiento, no la flebotomia. Las flebotomias recurrentes generan
déficit de hierro potenciando consecuencias deletéreas y aumentando significativamente el riesgo de embolias.
Su indicacién no debe estar basada solamente en el hematocrito, sino que debe responder al manejo temporario
de los sintomas de hiperviscosidad. Recordar que, siempre que hagamos flebotomia, se debe reponer el volumen
de liquido extraido. Es trascendente prevenir la deshidratacién, evitando el calor y la humedad. En muchos ca-
sos, en los que se ven valores de hematocrito elevados, el manejo es la hidratacién y no la flebotomia. Solamente
se indica transfusién una vez comprobado que los niveles de hemoglobina son deficitarios para mantener la
saturacién y ademas que los niveles de hierro son correctos. No se utilizan las indicaciones convencionales (27).

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

Los dedos en palillo de tambor, o dedos hipocraticos, se dan por engrosamiento tisular a nivel del lecho un-
gueal, producto de la proliferacion del tejido conectivo, la dilatacion vascular y la infiltracion celular. Algo similar
ocurre en el periostio de los huesos largos, o en metacarpo y metatarso. La liberacién de sustancias a partir de
los megacariocitos circulantes parece desempenar un papel en estas alteraciones.

El uso rutinario de oxigeno no ha demostrado beneficios objetivos en estos pacientes, puesto que la sangre
venosa que vuelca en la circulacion sistémica lo hace previamente a pasar por el pulmén, por lo cual, aunque
mejoremos el nivel de oxigeno alveolar, no redundara en aumento de la concentracion de oxigeno de la sangre
que pasa de derecha a izquierda en el corazon.

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 estrégenos, por el aumento
del riesgo trombético. La utilizacién de dispositivos intrauterinos puede ser de preferencia (26).

La profilaxis antibiética para endocarditis estéa indicada, asi como también el correcto control e higiene bu-
cal (27).

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

Embarazo y contracepcion
La morbimortalidad materna durante el embarazo, parto y puerperio por causas cardiovasculares ha crecido
significativamente en los Gltimos anos. La identificacion del grupo de pacientes de mayor riesgo es fundamental.

Introduccion - Incidencia

Las pacientes en edad fértil o al realizar tratamiento de fertilidad, presenten o no cardiopatia, deben realizar
una evaluacién cardiovascular previa al embarazo. También aquellas que pertenecen a grupos familiares con
muerte stubita, aortopatia o antecedentes quirargicos cardiovasculares en < de 50 anos.

Es de gran utilidad realizar la estimacion de riesgo cardiovascular materno- fetal individualizada con la clasi-
ficacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) modificada (Tabla 17) (157). Es mandatoria en ACC con
cardiopatias moderadas o complejas. La incidencia global de insuficiencia cardiaca es del 10% y la mortalidad
del 1% (158), Hay predictores clinicos que incrementan el riesgo, como la clase funcional > II, la disfuncién 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 asesoria genética es importante: se estima que entre un 10 y 30% de los ACC tiene base genética.

La evaluacién cardiolégica incluye un ecocardiograma para valorar valvulopatias, la severidad de la cardiopatia
y funcién ventricular. La realizacién de RMC o TAC es de utilidad en aortopatias, ventriculo derecho sistémico o
fisiologia univentricular. Para la valoracion funcional es ideal la PECP previa al embarazo, pues predice el riesgo
de complicaciones y tiene alto valor predictivo negativo. E1 CCD queda solo indicado para medir resistencias
vasculares, presiones pulmonares y presion de fin de diastole de ambos ventriculos. E1 CCT tiene indicaciéon en
coartacion, recoartaciéon o ERAP significativas previo al embarazo.

Embarazo-Parto-Puerperio
Los controles cardiolégicos durante el embarazo se recomiendan trimestrales en cardiopatias moderadas y
mensuales en las complejas. Se indica ecocardiograma fetal alrededor de la semana 20. Si durante el embarazo
se presenta alguna complicacién cardiaca grave, a partir de la semana 25 se recomienda el parto por cesarea,
seguido por la cirugia cardiaca o adrtica.

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

Categoria de Descripcion

riesgo embarazo de riesgo
OMSm

| Sin aumento de mortalidad Leve aumento
morbilidad

Il Leve aumento mortalidad

[1-11l Aumento moderado de morbilidad
Aumento moderado en la morbimortalidad

materna

Il 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 Contraindicacion de
embarazo. Si embarazo, discutir continuidad. Sf

embarazo seguir recomendaciones |l

Factores de riesgo
maternos

Estenosis pulmonar leve/Ductus/
Prolapso mitral
Reparacion de cortocircuitos
Extrasistolia aislada
Cortocircuito sin reparar
Tetralogia de Fallot reparada
Arritmias: la mayorfa (supraventriculares)
S. Turner sin dilatacién adrtica
Disfuncion ventricular leve (FEy >45%)
Miocardiopatia hipertréfica
Valvulopatia no considerada
OMS | 'u OMS IV
Marfan u otra aortopatia genética sin dilataciéon
de aorta 0 VAB <45 mm
Coartacion reparada
Canal reparado
Disfuncion ventricular moderada (FEy 30-45%)
Prétesis mecanica valvular
Ventriculo sistémico derecho sin disfuncién o
disfuncién leve
Fontan sin complicacion
Cardiopatia cianética no reparada
Otra cardiopatia compleja
Estenosis mitral moderada
Estenosis adrtica severa asintomatica
Dilatacién adrtica 40-45 mm Marfan
Dilatacion adrtica 45-50 mm VAB
HAP
Disfuncion ventricular severa (FEy <30%) CF lll-IV
Ventriculo sistémico derecho con disfuncion
Fontan con complicacién
Estenosis adrtica severa sintomatica
Estenosis mitral severa
Aorta >45 mm S. Marfan. VAB >50 mm.
S. Turner >25 mm/m?
Coartacion severa. Reestenosis severa

poscoartacion
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Tabla 18. Recomendaciones y manejo durante el embarazo. Contracepcion

Recomendaciones para el manejo durante el embarazo Clase Nivel

— Se recomienda a toda mujer con cardiopatia o aortopatia en edad fértil realizar una evaluacion | C
de riesgo de embarazo, parto y puerperio

— Se recomienda a toda mujer en edad fértil evaluar riesgo de tratamiento de fertilidad. Asesoria | C
en genética y en contracepcion

— Se recomienda intervencion previa al embarazo en estenosis mitral o adrtica severas con area < | C
de 1 cm?. En coartacion de aorta severa

— En aortopatias realizar cirugia previa en Marfan con aorta >45 mm; VAB >50 mm o S. de Tur- | C
ner > 25 mm/m?

— Se deben indicar Betablogueantes en mujeres con Marfan, aortopatia familiar o dilatacion de la lla C
aorta
— Ecocardiogramas seriados cada 4-12 semanas en cardiopatias moderadas y complejas, respecti- | C

vamente, en el embarazo y hasta 6 meses posparto

— En muijeres con dilatacion distal de la aorta, arco adrtico y aorta descendente o antecedentes de | C
coartacién se recomienda RMC sin contraste antes o durante si fuera necesario

— En mujeres con clase OMSm IlI-IV debe controlarse el embarazo, parto y puerperio en equipo | C
interdisciplinario. Realizar el parto en centros especializados

— La cesérea se indica en pacientes anticoaguladas; con insuficiencia cardiaca; con lesiones obs- | C
tructivas severas; disfuncion ventricular FE<45%

— Considerar cesarea en pacientes con aorta >45 mm, o historia familiar de diseccién lla C
— En la semana 40 de gestacion se debe inducir el parto en pacientes con cardiopatia lla C
— No se recomienda el embarazo en mujeres con SM aorta >45 mm, VAB >50 mm o >27 mm/m? ] C

y Sme. de Turner con aorta >25 mm/m?

— Deben suspenderse tratamientos farmacolégicos como inhibidores de la enzima convertidora y 11l C
ARA II, y anticoagulantes antivitamina K en el primer trimestre

— Los anticonceptivos orales deben evitarse en situaciones de riesgo de trombosis, como cianosis, n C
evento trombético previo, prétesis mecanica o HAP

Deportes en ACC

La mejor atencién médica de los ACC ha producido un incremento en la participacién de estos pacientes en acti-
vidades fisicas no solo recreativas sino también competitivas en las diferentes disciplinas deportivas. El nimero
de atletas profesionales y recreativos con CC es desconocido, pero entre la poblacién de atletas de elite es probable
que sea pequena. En un estudio de 2352 atletas olimpicos, solo el 0,4% presentaba este tipo de lesiones (161,162).

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

Historicamente, las recomendaciones para realizar actividad fisica en esta poblacién se han centrado en la
restriccion. La percepciéon de riesgo relacionada con el ejercicio que muchas veces se trae desde la infancia, in-
cluidas secuelas hemodinamicas adversas, progresion acelerada de la enfermedad, y MSC o diseccién adrtica, es
lo que frecuentemente lleva a una vida sedentaria en algunos pacientes.

La MSC es rara (menor del 0,1% por ano) 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
fisica competitiva, pero otros, por ejemplo pacientes con TF reparada, tienen un riesgo de MSC, pero atn pue-
den realizar dicha actividad fisica. En un estudio de MSC en ACC mayores de 35 afos, el 41% de las muertes
ocurrieron en pacientes sin diagnéstico previo de lesion congénita, y en relacion con la actividad fisica fue mas
frecuente; de igual manera, en el grupo sin diagnéstico previo. Esto marca la importancia de una evaluaciéon
completa precompetitiva (163).

Desde hace varios anos se han publicado recomendaciones para la participaciéon en deportes de atletas ACC,
inicialmente basadas solo en las lesiones anatémicas. A partir de 2013, reconociendo la amplia variacion fisiopa-
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tolégica y las diferentes capacidades funcionales de los pacientes, se ha introducido la utilizacién de algoritmos
para la evaluacién individual. Las recomendaciones de la Asociaciéon Europea del grupo de prevencion cardiaca
y la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC) tienen en cuenta parametros hemodinamicos, electrofisiolégicos y
funcionales, y no solo caracteristicas anatémicas (163).

Las recomendaciones sugieren realizar la evaluacién individual por pasos para poder indicar qué tipo de

deporte e intensidad es lo mas aconsejable para cada paciente (26):

Paso 1.- Historia clinica y examen fisico completos

Paso 2.- Evaluacién de 5 parametros en reposo:

Funcién ventricular: evaluado por ETT y en casos complejos por RMC

Presién arterial pulmonar: estimada con ETT, y en algunos casos por cateterismo cardiaco.

Dimensiones de la aorta: evaluada por ETT o angioresonancia magnética.

Presencia de arritmias: requiere realizar Holter de 24 horas, y otros estudios adicionales si el paciente es
sintomatico.

e. Saturacién arterial de O, en reposo y esfuerzo.

Paso 3.- Evaluacion durante el ejercicio: basandose principalmente en los resultados de la prueba de gjercicio
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 hemodinamicos asociados con el entrenamiento y el impacto a largo plazo en la morfologia cardiaca.

Paso 5.- Seguimiento: revaluaciéon cada 6-12 meses dependiendo el tipo de CC, secuelas hemodinamicas y
electrofisiolégicas y las caracteristicas del deporte que realiza el paciente.

Las recomendaciones para elegibilidad y descalificacién para la practica de deportes competitivos, acorde con
la fisiopatologia de las diversas lesiones especificas, han sido detalladas en un documento cientifico de la Task
Force de la Asociacion Americana del Corazén y el Colegio Americano de Cardiologia (AHA-ACC, sus siglas en
inglés) de manera muy detallada (164).

Por dltimo, se debe alentar a los pacientes ACC a participar en actividades fisicas, teniendo en cuenta reco-
mendaciones mas cautelosas en pacientes con complicaciones, como obstruccion residual significativa, enfermedad
vascular pulmonar, deterioro de la funcién 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 promocion de la actividad fisica y el ejercicio regular son altamente
recomendables.

oo op

D) LESIONES ESPECIFICAS

I - CORTOCIRCUITOS DE IZQUIERDA A DERECHA

1 - Comunicacién interauricular y drenaje venoso anémalo 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 2y
3 veces més frecuente en mujeres (165).

El tipo de CIA mas frecuente es ostium secundum (75-80%) y se localiza en la region de la fosa oval. Le sigue
la CIA ostium primun (15%) que compromete la porcién inferior del septum atrial y se asocia a patologia 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 més frecuente que la segunda y ambas estan asociadas a DVAP derecho. La CIA
de tipo seno coronario o seno coronario destechado es muy infrecuente (<1%). E1 DVAP puede ser parcial o total
y aparecer de manera aislada o asociado a una CIA (mas frecuentemente de tipo seno venoso).

La magnitud y la direccién del flujo a través de CIA dependen del tamano del defecto, las presiones de ambas
auriculas y la capacidad de distensibilidad de ambos ventriculos. 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 evolucion hacia el sindrome de Eisenmenger.

Ciertas condiciones que provocan una reduccién de la distensibilidad del VI (p. ej., hipertrofia, cardiopatia
isquémica, valvulopatias izquierdas) pueden incrementar el cortocircuito izquierda-derecha. Aquellas condiciones
que favorezcan una menor distensibilidad del VD (p. ej., HAP, valvulopatias o miocardiopatias derechas) pueden
reducir el cortocircuito izquierda-derecha o contribuir a su inversion (derecha-izquierda). E1 DVAP comparte
con la CIA la sobrecarga de volumen del VD e hiperflujo pulmonar, aunque en la forma de presentacion aislada
(sin CIA) no es probable el cortocircuito derecha-izquierda en la evolucion.
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Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

Los pacientes adultos con CIA suelen mantenerse asintomaticos hasta pasada la 4.2 década de vida, momento en
el que pueden presentar una disminuciéon de la capacidad funcional. Los adolescentes y adultos jovenes no suelen
tener sintomas objetivos, pero frente a una prueba de gjercicio usualmente demuestran una capacidad de ejercicio
inferior a lo normal (166). Con el paso de los anos se vuelven mas prevalentes los factores que condicionan el
cortocircuito izquierda-derecha por menor distensibilidad del VI (entre ellos la propia disfuncién diastélica de
la edad). Esto favorece el agravamiento de los sintomas y la expresién de insuficiencia cardiaca.

La FA y el AA son causas frecuentes de morbilidad y pueden verse en aproximadamente el 20% de los adultos
mayores de 40 anos tratados quirtrgicamente (167). El cierre del defecto luego de los 40 afnos 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-
néstico y tratamiento (169). Otra complicacién asociada al cortocircuito es la embolia paradojal.

Examenes diagndsticos

La ausencia de signos clinicos no excluye la presencia de una CIA hemodinamicamente significativa. Sin embargo,
puede observarse desdoblamiento fijo del segundo ruido cardiaco (expresion de hiperflujo pulmonar), soplo sistélico
en foco pulmonar y signos de agradamiento del VD. La presencia de 2.° ruido cardiaco aumentado con pérdida del
desdoblamiento y del soplo caracteristico expresa, al igual que la cianosis, hipertensiéon pulmonar significativa.

El ECG puede mostrar tipicamente un bloqueo incompleto de rama derecha, signos de agrandamiento de
cavidades derechas y arritmias supraventriculares. En la radiografia de térax pueden aparecer signos de dilata-
ciéon de cavidades derechas e HAP

E1ETT es el método complementario primario para realizar el diagnéstico y evaluar la repercusién del defecto.
En el adulto sin diagnéstico previo de CIA o DAVP es frecuente que la dilatacion del VD sea el primer hallazgo.
En muchos casos no permite diagnosticar CIA de tipo seno venoso o DAVE, 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 cardiacas resultan superiores (Figura 5). La RM, ademas, permite
cuantificar el cortocircuito mediante la estimacién del Qp:Qs.

El cateterismo cardiaco debe realizarse en caso de signos directos o indirectos de HAP en el ecocardiograma.
También puede ser 1til la prueba de oclusién del defecto con balén, 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 cardiaca con reconstruccion 3D RM cardiaca con reconstruccion 3D. Gentileza del Dr. Miguel Cerda - Gentileza
del Dr. Luis Veron. Paciente de 27 anos con DVAPP de la lingula y I6bulo superior izquierdo a la vena innominada a través
de un colector vertical. 1: colector que drena lingula y I6bulo superior izquierdo. 2: Vena innominada. 3: Vena cava superior
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Tabla 19. Recomendaciones diagnésticas

Procedimiento Clase de Nivel de
recomendacién evidencia
— Se recomienda realizar RM o TAC cardiaca frente a la sospecha de DAVP aislado o asociado a 1 C

la CIA, principalmente en pacientes con dilatacién del VD por ETT sin etiologia comprobada

— Se recomienda realizar un ETE en pacientes con CIA ostium secundum antes de decidir estrate- 1 C
gia de tratamiento, con el fin de valorar la factibilidad de cierre percutaneo

— Se sugiere realizar oximetria de pulso en condiciones basales y con ejercicio en pacientes con 1 C
hipertensién pulmonar y CIA, con el objetivo de evaluar desaturacion significativa (< 90%)

— Se deben medir las resistencias vasculares pulmonares y Qp:Qs a través de cateterismo derecho | C
en pacientes con signos ecocardiograficos directos (presion sistélica pulmonar > a 40 mm Hg) o
indirectos de HAP

— En pacientes con CIA y signos de aumento de las presiones de VI 'y Al por cardiopatfa izquierda, 1 C

se recomienda la realizacién de prueba de oclusion con balén antes de la decision de cierre

Tratamientos médicos-quirurgicos-procedimientos en la vida adulta
El cierre del defecto se encuentra indicado en pacientes con consecuencias clinicas o hemodinamicas (Tabla 20)
(170). Tanto el cierre quirargico como el percutédneo 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 anos), los pacientes
con cortocircuito significativo se benefician con el cierre a cualquier edad en términos de capacidad de ejercicio,
mejoria de disnea, progresién a insuficiencia cardiaca, tamafno y funcién del VD (167, 168,170-172).

El tratamiento percutaneo es factible en la mayoria de los pacientes con CIA ostium secundum. Las carac-
teristicas que imposibilitan el cierre por cateterismo son: defecto >38 mm o mas, distancia de los bordes a dife-
rentes estructuras cardiacas como venas cavas y valvulas AV menor de 5 mm (no asi hacia la aorta) y presencia
de orificios multifenestrados sin posibilidad técnica de tratamiento percutaneo.

Una complicacion frecuente luego del tratamiento percutaneo es la presencia de arritmia supraventricular,
que suele ser cercana al cierre y transitoria. Algunas complicaciones mas graves, como los eventos tromboem-
bélicos, migracién del dispositivo, erosién (pared auricular, valva anterior mitral o aorta) o derrame pericardico/
taponamiento cardiaco son muy infrecuentes (<1%) (175).

A pesar de que la eficacia, seguridad y los beneficios hemodindmicos 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 eleccién, puesto que ha mostrado reducir el tiempo de estadia hospitalaria, ser menos
invasivo y presentar menor morbilidad, en comparacién con la cirugia (173,176). La tasa de reintervencion es
ligeramente mayor en los tratados de forma percutanea. Si el tratamiento es quirargico, siempre que sea posible,
es preferible el abordaje minimamente invasivo.

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

La decision del cierre resulta mas compleja en pacientes que presentan signos de incremento de las presiones de
llenado de VI/Al y aquellos con HAP, En el primer caso se sugiere realizar una prueba de oclusién con balon 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 clinico luego del cierre (insuficiencia cardiaca izquierda) (177).

En pacientes con HAP si bien existen diferentes criterios e indices de cuantificaciéon de las resistencias pul-
monares, de forma préctica se puede considerar que si son <5 uW/m?, el cierre del defecto es seguro y se asocia a
mejores resultados (168). Los pacientes con una resistencia vascular pulmonar >5 uW/m? tienen pocas posibilidades
de mejoria 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 opcién del
cierre utilizando dispositivos fenestrados si las resistencias caen por debajo de 5 uW/m?y el Qp:Qs es > 1.5:1 (179).
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Tabla 20. Condiciones cardiacas asociadas a mala evolucion por El

Recomendaciones para el manejo durante el embarazo

Indicaciones de cierre en CIA y DVAPP

— Se recomienda el cierre de la CIA en paciente con signos de sobrecarga del VD justificados por | B
el cortocircuito, con o sin sintomas acompanantes, siempre que no exista HTP significativa* ni
cardiopatia izquierda asociada

— Se recomienda la correccién del DAVPP en paciente con signos de sobrecarga del VD justificados 1 B
por el cortocircuito, con o sin sintomas acompanantes, siempre que no exista HAP significativa*

— En pacientes con accidente cerebrovascular criptogénico y CIA deberia considerarse el cierre del lla C
defecto luego de haber descartado otras potenciales causas del evento neurolégico

— Se sugiere el cierre por cateterismo como primera opcion en pacientes con CIA de tipo ostium | C
secundum y por cirugfa en pacientes en los que no resulte factible el tratamiento percuténeo,
tengan otros tipos de CIA (ostium primun, seno venoso y seno coronario) y/o DAVP

— Se recomienda utilizar ETE como guifa durante el procedimiento de cierre percutdneo 1 C

— Se recomienda la antiagregacién plaguetaria por 6 meses posteriores al cierre percutaneo del | C

defecto (aspirina 75-100 mg)

— Se sugiere realizar cirugia de DAVP en centros con experiencia en tratamiento quirtrgico de | C
ACC

— Se sugiere realizar el tratamiento en centros con experiencia en manejo de ACC e hipertensién | C
pulmonar

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

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

— Considerar el cierre con dispositivos fenestrados en pacientes con resistencias vasculares pul- Iib C
monares < 5 uW/m? luego de tratamiento vasodilatador pulmonar y presencia de cortocircuito
izquierda- derecha significativo

— El cierre se encuentra contraindicado en pacientes que presentan sindrome de Eisenmenger, 1l C
desaturacion significativa en el ejercicio o persistencia de HAP > 5 uW/m? luego de tratamiento

vasodilatador pulmonar

*Estimada por ecocardiografia (presion sistolica pulmonar > 40 mm Hg) o cateterismo (Rp > 3 uW/m?).

Seguimiento
El seguimiento de los pacientes en los que se realiz6 el cierre del defecto debe incluir evaluacién clinica y sinto-
matica, ecocardiografica para estimar la presién pulmonar de manera no invasiva, tamafo y funciéon 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 anos por el riesgo de arritmias. Clase de Recomendacién I, Nivel de
Evidencia C.

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

Los pacientes con complicaciones asociadas a la enfermedad o al tratamiento deberian ser seguidos, siempre que
sea posible, en centros con experiencia en manejo de ACC. Clase de Recomendacion I, Nivel de Evidencia C.
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2 - Comunicacion interventricular

Historia natural y modificada

Es una de las lesiones congénitas mas frecuentes en la edad pediatrica. El tamano y localizacion de las CIV cons-

tituye un espectro amplio (27). Cuando es significativa, siempre se opera en la infancia, por lo cual la mayoria

de estas reparaciones llegan a la vida adulta sin complicaciones. Algunas son pequenas y otras se cierran espon-
taneamente (180). Es poco frecuente encontrar pacientes candidatos al cierre de CIV durante la edad adulta.

Acompanan a CC complejas como TF, TGA y otras. Segtn la ubicacion en el tabique interventricular pueden ser:

— Perimembranosa, subaédrtica o conoventricular: es el 80% de las CIV, se localiza en el septo membranoso con
extension a la entrada, zona trabecular o salida, préxima a la valvula aértica y triscapide. Puede acompanarse
de aneurisma del septo membranoso con cierre parcial o total.

— Muscular o trabecular: es el 15 0 20%, rodeado de musculo con diferentes ubicaciones (septo medial, apical,
multiples) y con frecuencia pueden cerrar espontdneamente.

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

— De entrada o tipo canal auriculo-ventricular: se asocia a mala alineacion septal y straddling de la valvula AV,
frecuente con sindrome de Down.

En la infancia ocurre cortocircuito de izquierda a derecha cuya magnitud esta definida por el tamano de la

CIV que, cuando es grande (no restrictiva), produce hiperflujo pulmonar e HAP. La cirugia correctora es obliga-

toria en edad temprana. La elevacion de la Rp limita el volumen del shunt y de igual manera cualquier OTSVD.

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

La presentacion clinica 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 tamano de la CIV residual, con grados de
sobrecarga de VI y desarrollo de HAP.

— CIV pequena (restrictiva Qp:Qs <1,5:1) con shunt minimo sin sobrecarga de volumen de VI y sin HE, sin
cirugia previa.

— CIV no operada con variados grados de shunty de HAP (Qp:Qs >1,5:1y <2,1:1), poco frecuente.

— CIV no operada con shunt de derecha a izquierda (sindrome de Eisenmenger). -CIV grande, no restrictiva
con shunt de izquierda a derecha en la primera infancia, luego desarrollo de enfermedad vascular pulmonar

e inversién del shunt con cianosis.

Con el avance de la edad pueden surgir complicaciones como: desarrollo de un VD de doble cAmara 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 Ao y aneurisma del seno de Valsalva, arritmias
poco frecuentes, BAV posquirdrgico infrecuente, disfuncién tardia de VI e IC raro y EI.

Examenes diagndsticos
El examen clinico, el ECG y el ecocardiograma Doppler son suficientes en la mayoria de los pacientes, pero en
ciertos casos se requieren RMC y CCD.

Tratamientos médicos-quirurgicos-procedimiento en la vida adulta

El cierre quirdrgico puede efectuarse con una mortalidad muy baja y excelente resultado en el largo plazo. El
cierre percutaneo probado con buen resultado en nifnos se puede aplicar en pacientes adultos para el cierre de
CIV residual, en casos de ubicacién septal medio-ventricular y en dificultades por mal acceso para el cierre qui-
rurgico. También se ha utilizado con éxito en cierre de CIV perimembranoso (183). La indicacién del cierre de
CIV ha sido recomendado en guias recientes (Tabla 21) (27).

Seguimiento

Se debe evaluar la presencia de IAo, IT, disfuncién de VI, incremento de la HAP, el grado de shunt residual, el
desarrollo de VD de doble camara y el bloqueo AV como secuela posquirtrgica (184). El seguimiento puedes ser
anual en complicaciones significativas y, en aquellas sin ninguna secuela, puede extenderse a un control cada
5 anos. En CIV operadas sin secuelas o CIV pequenas 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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Tabla 21. Recomendaciones terapéuticas

Procedimiento Clase de Nivel de
recomendacion evidencia

— CIV en adultos con sobrecarga de VI, Qp:Qs >1,5:1, presién sistélica de AP del 50% de Aoy | B (NR)
RVP < 1/3 de la sistémica deberfan ser cerradas

— El cierre quirtrgico de CIV supracristal o perimembranosa es razonable si hay Ao progresiva lla C (DL)
por la CIV

— El cierre quirtrgico de la CIV es razonable en caso de historia de El por la CIV Iib C(DL)

— El cierre de la CIV puede ser considerado cuando el Qp:Qs es mayor de 1,5:1, la presién sisto- Ib C (DL)

lica de AP es mas del 50% de Aoy la Rp es mayor de un tercio de la sistémica. Decisién indivi-
dualizada en centros especializados

— El cierre de CIV no debe efectuarse en adultos con severa HAP, con presion sistélica de VD 11l C (DL)
superior a lo dos tercios de la sistémica, Rp mayor de los dos tercios de la sistémica y shunt de

derecha a izquierda

3 - Canal atrioventricular

Historia natural y modificada

El canal atrioventricular (AV) representa el 4-5% de las CC y esta presente en 2 de cada 10.000 nacidos vivos.
Incluye un amplio espectro de variantes anatémicas que tienen en particular la presencia de un anillo AV comtn
y caracteristicas fenotipicas como la existencia de una valvula AV izquierda trivalva, la elongacién del tracto de
salida del ventriculo izquierdo (T'SVI) con una desproporcién entre la entrada y salida ventricular izquierda, y
la rotaciéon en diferente grado de los muisculos papilares. El nédulo 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 prolongacién de
la conduccién AV y la desviacién 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 mayoria en pacientes con trisomia 21.

Existen multiples clasificaciones, segin el nivel del cortocircuito: 1) canal AV parcial: se caracteriza por la
presencia de una comunicacion 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 vélvula AV comin caracterizada por una valva
puente anterior y una posterior que cabalgan en diferente grado el defecto interventricular y, tipicamente, 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 fusién de las valvas
de la valvula AV generando 2 orificios. También se clasifica dependiendo de la insercién de la valva puente an-
terior (clasificacion de Rastelli) y segtin el grado de disbalance que se puede presentar en los diferentes niveles
anatémicos (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 valvula AV, la sobrecarga volumétrica.
El momento de diagnéstico y aparicion de los sintomas dependera del grado de sobrecarga hemodinamica que
generen los diferentes cortocircuitos, del grado de la insuficiencia valvular, de la presencia de HAP, disfuncién
ventricular y/u obstruccién 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 evolucion desarrollan enfermedad vascular pulmonar irreversible y
derivan en una fisiologia de Eisenmenger (con cortocircuito de derecha a izquierda). En el caso del canal parcial,
en su mayoria son resueltos quirtrgicamente en la ninez (3-5 afos). Los canales transicionales e intermedios se
comportan de diferente manera dependiendo de la magnitud de sus cortocircuitos.

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

La reparacion quirurgica incluye la septacion con parche de los defectos y, en la mayoria de los casos, la plas-
tica de la valvula AV (con cierre del clef?).
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Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
La valvula AV izquierda no tiene las caracteristicas de una valvula mitral normal y la patologia valvular, prin-
cipalmente la insuficiencia, es una de las principales causas de reintervencion a largo plazo (185,186). No es
infrecuente encontrar, ademas, patologia subvalvular asociada (paracaidas, doble orificio). Asimismo, las ca-
racteristicas del TSVI favorecen su obstruccién, que es evidente al momento del diagnéstico o en la evolucion
alejada. La posicion del nédulo AV favorece la aparicion de taquiarritmias o bradiarritmias y el bloqueo AV (mas
aun en heterotaxias), incluso varios anos después del diagnéstico o reparacién quirdrgica o de ambos (187). Es
importante tener en cuenta el riesgo de embolia paradojal asociado al marcapaseo endocardico en presencia de
cortocircuitos residuales (187).

Los pacientes con sindrome de Down tienen mayor riesgo de desarrollo de HTP, por lo que —ante la presencia
de lesiones residuales— la conducta terapéutica deberia ser mas precoz. (188).

Examenes diagndsticos

La ecocardiografia es el estudio de referencia (gold standard) para la valoracion de esta patologia. En los pacien-
tes adultos, las vistas transtoracicas apicales y paraesternales permiten una valoracion acertada de la patologia
(189). Es frecuente la necesidad de utilizar la ETE, ya que la ventana transtoracica en los adultos resulta difi-
cultosa y permite una adecuada valoracién de los cortocircuitos, las caracteristicas de la valvula AV, su aparato
subvalvular y del TSVI. La ecocardiografia tridimensional es también 1til en la caracterizacién de la patologia
valvular y subvalvular AV y aértica.

En los pacientes adultos operados en la vida pediatrica, la valoracién debe incluir: 1) la deteccién de corto-
circuitos residuales, la direccién del flujo y su repercusién hemodinamica (dilatacién de cavidades, Qp:Qs); 2)
la presencia y magnitud de regurgitacion y/o estenosis valvular residual o evolutiva de las valvulas AV; 3) la
presencia y grado de estenosis y/o insuficiencia del TSVI; 4) la existencia de HAP; 5) la apariciéon de disfuncion
ventricular; 5) la evolucién de las malformaciones cardiacas asociadas; 6) la presencia de arritmias.

En el caso del diagnéstico en la vida adulta, la valoracién clinica, electrocardiografica y ecocardiografica es
similar. Se deben evaluar el(los) cortocircuito(s) (parcial/transicional) y su repercusion hemodinamica, asi como
las caracteristicas y competencia de la valvula AV (componente derecho e izquierdo, cleft) y patologia obstruc-
tiva izquierda. Es fundamental la estimacién de la presién pulmonar, ya que condiciona fuertemente la opciéon
terapéutica.

El cateterismo cardiaco diagnéstico esta indicado en pacientes en quienes se sospecha HAP (presién arterial
pulmonar sistélica estimada > 40 mm Hg o signos indirectos en caso de no poder calcularla) (Clase de Reco-
mendacién Ila) (27,190).

Tratamientos médicos, quirurgicos y procedimientos en la vida adulta

Con relacion a las conductas terapéuticas, las indicaciones quirtargicas de las lesiones residuales son similares a

las indicaciones de reparacion de las lesiones primarias. Las guias internacionales (26,27) recomiendan, segin

el nivel de evidencia:

— La intervencién quirdrgica esta indicada en presencia de insuficiencia moderada a severa de la valvula AV
izquierda en pacientes sintomaticos, y en insuficiencia severa en pacientes asintomaticos cuando el didmetro
de fin de sistole del ventriculo izquierdo es >45 mm y/o la fraccién de eyeccién es < 60%. Podria considerarse
también en pacientes asintomaticos con funcién ventricular izquierda conservada, cuando la probabilidad de
éxito de la cirugia reparadora es alta, con bajo riesgo quirirgico y en presencia de HAP (presién pulmonar
sist6lica >50 mm Hg) o fibrilacién auricular.

Siempre prima la intencién de reparacion de la valvula sobre el reemplazo. Esto dependera del sustrato
anatémico, ya que no es una valvula mitral de caracteristicas normales. En caso de requerir reemplazo valvular,
la eleccién entre valvula biolégica y mecanica sera ajustada a las necesidades de cada paciente; sin embargo, la
ventaja de la valvula mecénica es la ausencia de intromision en la regiéon subaértica que puede estar potencial-
mente afectada o afectarse evolutivamente (26).

— La cirugia reparadora esta indicada en los defectos primarios o residuales posquirtrgicos, con cortocircuito
de izquierda a derecha significativos (Qp:Qs >1.5:1), presién pulmonar sistélica <50% de la sistémica y/o Rp
<1/3 de la sistémica. En presencia de cortocircuitos de izquierda a derecha significativos, pero con presion
pulmonar sistélica >50% de la sistémica y/o Rp >1/3 de la sistémica la cirugia podria ser considerada. Sin
embargo, se contraindica la reparacion en el caso de presentar presién pulmonar sistdlica y/o Rp >2/3 de la
sistémica o en presencia de un cortocircuito de derecha a izquierda.

— En el caso de obstruccién al TSVI no complicado es razonable la intervencién quirtargica con un gradiente
transvalvular >50 mm Hg o <50 mm Hg en presencia de insuficiencia cardiaca o asociacién con insuficiencia
de la valvula AV izquierda o adrtica moderada a severa.
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Tabla 22. Recomendaciones terapéuticas

Procedimiento Clase Nivel

- Laintervencién quirlrgica esta indicada en presencia de insuficiencia moderada a severa de la 1 C
valvula AV izquierda en pacientes sintomaticos, y en insuficiencia severa en pacientes asintoma-
ticos cuando el didmetro de fin de sistole del ventriculo izquierdo es <45 mm y/o la fraccion de
eyeccion es > 60%

- La cirugia reparadora estd indicada en los defectos primarios o residuales posquirtrgicos, con | C
cortocircuito de izquierda a derecha significativos (Qp:Qs >1.5:1), presion pulmonar sistélica <
50% de la sistémica y/o resistencias vasculares pulmonares < 1/3 de la sistémica

— Podria considerarse la cirugia en pacientes asintomaticos con insuficiencia severa de la valvula lla C
AV del lado izquierdo y funcién ventricular izquierda conservada, cuando la probabilidad de
éxito de la cirugfa reparadora sea alta, con bajo riesgo quirdrgico y en presencia de HAP (pre-
sion pulmonar sistélica > 50 mm Hg) o fibrilacién auricular

— En el caso de obstruccién al TSVI no complicado es razonable la intervencion quirdrgica con lla C
un gradiente transvalvular > 50 mm Hg o < 50 mm Hg en presencia de insuficiencia cardiaca o
asociacion con insuficiencia de la véalvula AV izquierda o aértica moderada a severa

— En presencia de cortocircuitos de izquierda a derecha significativos, pero con presiéon pulmonar Iib C
sistolica > 50% de la sistémica y/o Rp > 1/3 de la sistémica, la cirugia podria ser considerada

— Se contraindica la reparacion en el caso de presentar presion pulmonar sistélica y/o Rp > 2/3 de ] C

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

Seguimiento
El seguimiento es de por vida y se realizara cada 2-3 anos 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 oximetria de pulso en reposo y egjercicio y/o la evaluacién cardiopulmonar en su seguimiento (190). Los
pacientes con lesiones residuales consideradas de alto riego deberan cumplir prevencién de endocarditis (27).
Es de suma importancia considerar las medidas higiénico-dietéticas con el objetivo de inculcar habitos salu-
dables como la dieta hiposédica y la actividad fisica. Esta Gltima no deberia restringirse en pacientes reparados,
sin lesiones residuales significativas, con buena evolucién alejada posquirdrgica. En el caso de pacientes con
lesiones primarias o residuales significativas, la valoracién individual determinara la necesidad de restricciones
a la actividad fisica.

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 valvula AV izquierda. Sin embargo, esta Gltima
podria empeorar durante su desarrollo, por lo que requiere un monitoreo periédico. El riesgo de insuficiencia
cardiaca, arritmias sostenidas o muerte stbita aumenta en presencia de insuficiencias valvulares moderadas
a severas asociadas a antecedentes de eventos cardiacos previos, disfuncion sistélica de ventriculo izquierdo e
hipertensién pulmonar (191,192). En el caso de hipertensiéon pulmonar severa, el embarazo esta desaconsejado
(Clase de Recomendacion III). En los pacientes con lesiones nativas no reparadas el riesgo de embolia para-
dédjica aumenta (190)

4 - Ductus arterioso persistente

Historia natural y modificada

El DAP es un remanente de la parte distal izquierda del sexto arco aértico, 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 sanguineo desde la arteria pulmonar a la aorta. Normalmente, la contracciéon
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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 malformacién congénita (193).

1) Prevalencia. La prevalencia estimada se sitda 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. E1 DAP representa
aproximadamente el 5-11% de las CC (196).

2) Asociaciones con otras cardiopatias y principales causas. Las asociaciones més 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 mas frecuentes en el anciano (197). Es més frecuente en mujeres con una relacién 2:1.

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

3) Fisiopatologia inicial y evolutiva. El examen fisico permite clasificar clinicamente al paciente depen-
diendo del tamano del DAP (196). El tamano y la forma del DAP impacta en la fisiopatologia, la evolucién y el
tratamiento (Tabla 23).

Tabla 23. Clasificacion clinica (193)

Procedimiento Descripcion

Silente DAP pequeno detectado por ecocardiografia. No audible

Pequeno Soplo sistolico de eyeccion o continuo audibles, a veces irradiando hacia la espalda. Sin impacto hemodinamico.
Cavidades izquierdas de tamafio normal y sin HAP

Moderado Soplo continuo y pulso periférico dindmico o saltén, en el borde esternal superior izquierdo y puede irradiar a
dorso
Hay agrandamiento de la Al y el VI y cierto grado de HAP (generalmente reversible)

Grande En adultos se presenta como sindrome de Eisenmenger
Desaparece el soplo de la nifez
Puede presentar soplo diastélico por IP
Cianosis diferencial (cianosis en miembros inferiores)

Dedos en palillo de tambor

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

La esperanza de vida es normal si el DAP es silente o si lleg6 al cierre en la primera infancia, ya sea por cirugia 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 profilactico endovascular, aun en
cortocircuitos pequenos, lo que elimina el riesgo de presentar esta complicacién.

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

La presentacion tardia de un DAP de tamano moderado en la etapa adulta se caracteriza por soplo continuo
y pulsos dinamicos; los sintomas habituales son disnea y/o palpitaciones (fibrilacién auricular, secundaria a di-
latacién auricular izquierda). La insuficiencia cardiaca es una presentacion tardia de la enfermedad.

Es rara la presentacién de un DAP severo en un adulto, ya que la mayoria requirieron reparacién en la in-
fancia, con, habitualmente un sindrome de Eisenmenger.

Evaluacidn diagndstica

— 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 Al y VI, respectivamente. En cambio, el
predominio de las fuerzas en las precordiales derechas y la desviacion del eje del QRS a la derecha sugieren
hipertrofia ventricular derecha y, consecuentemente, HAP.
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En la radiografia de térax de frente podemos evidenciar la dilatacion 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 tamano y didmetros del DAP, dependiendo de la ventana.

— Se puede estimar el volumen del VI y Al, y de esta manera si el DAP es hemodinamicamente significativo.

— Utilizando el Doppler color se puede evaluar la direccion 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 evaluacién de la reversibilidad de la Rp. Las altas velocidades en el DAP (de izquierda
a derecha) sugiere baja presion en la AP,

— El Doppler continuo es til para evaluar la presion del VD y la presion sistélica pulmonar si existe IT.

— Se puede evaluar la presencia de otras cardiopatias asociadas (p. €j.., CoAo).

— La RMC y la TAC estan indicadas cuando se requiere una mayor descripciéon anatémica y anormalidades
del arco adrtico (200). La TAC puede evaluar la calcificacién del ductus. La RMC est4 indicada si se requiere
la cuantificacion de los volimenes del VI y se necesita medir el Qp:Qs (201).

— Se debe indicar el cateterismo cardiaco cuando existe sospecha de HAP a través de datos directos o indi-
rectos que sugieran elevacion de la presién arterial pulmonar (p. €j., presiéon arterial pulmonar sistélica
calculada > 40 mm Hg). Deben evaluarse las presiones y la resistencia vascular pulmonar y ademas medir
la saturacion de ambas arterias pulmonares. Existe, por otra parte, una clasificacién angiografica del DAP
y se realiza usando la proyeccién lateral (Tabla 24) (202).

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

Tabla 24. Clasificacion angiografica del DAP (202)

Tipo Anatomia Descripcion

A Cénico Ampolla adrtica bien definida y constriccion cerca del extremo de la AP
B Tipo ventana Grande y corto con estructura similar a una ventana aortopulmonar

C Tubular Conducto tubular sin constriccion

D Complejo Con multiples constricciones

E Alargado Elongado con constriccion alejada del borde de la traquea

Tratamiento quirdrgico y endovascular en la vida adulta. Sequimiento

Se indica el cierre habitualmente para disminuir el cortocircuito y el impacto hemodinamico sobre las cavidades
izquierdas, para eliminar el riesgo de endarteritis y para reducir el riesgo de HAP, Est4 contraindicado el cierre de
un DAP en pacientes con fisiologia de Eisenmenger o en aquellos que presentan cianosis en miembros inferiores
durante el gjercicio (Tabla 25) (26, 27).

Tabla 25. Recomendaciones de intervencion en DAP (26, 27)

Recomendacion Clase Nivel de
evidencia

— Paciente con DAP hemodindmicamente significativo y sin HAP (signos indirectos o hemodina- 1 C (203,204)
micos RVP <3 uWw)

— Se recomienda el cierre con dispositivo endovascular y es seguro cuando sea técnicamente | C (205)
factible

— Paciente con DAPy QP:QS >1,5 con HAP y RVP 3-5 uW lla C (206)

— Paciente con HAP y RVP >5 uW podrfa someterse a cierre del DAP si tiene un Qp:Qs >1,5. Esta lIb C

decisién debe ser tomada por un centro especializado
— Se debe evitar el cierre del DAP de pacientes con fisiologfa de Eisenmenger o que sufran desa- ] C(27)

turacion en las extremidades inferiores durante el ejercicio
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El tratamiento del DAP puede ser quirdrgico o endovascular, el cierre endovascular con dispositivo es el
método de eleccion en la mayoria de los pacientes. En aquellos pacientes con calcificacion del DAP, la cirugia es
complicada de realizar, por lo que se prefiere el cierre transcatéter. La cirugia se reserva para pacientes con DAP
muy grandes para cierre endovascular, un DAP anatémicamente distorsionado (p. €j., aneurismatico o posendar-
teritis). El procedimiento quirurgico es la ligadura ductal por toracotomia izquierda y puede tener complicaciones,
como el dano del nervio laringeo recurrente y del frénico, o del conducto toracico.

Embarazo

Si el DAP es pequeno y el cortocircuito es de izquierda a derecha, el embarazo habitualmente es bien tolerado.
En cambio, si previo al embarazo tenia un DAP de tamano moderado y dilatacién de cavidades izquierdas,
puede complicarse con insuficiencia cardiaca. El embarazo se encuentra contraindicado en DAP y sindrome de
Eisenmenger.

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

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

Il - LESIONES DEL LADO IZQUIERDO

5) Obstrucciéon al tracto de salida del ventriculo izquierdo
La OTSVI comprende tres niveles de lesiones: a) estenosis valvular adrtica (EVA), b) estenosis supravalvular
aodrtica (ESVA) y c) estenosis subvalvular aértica (ESubA).

a) Estenosis valvular adrtica

Introduccion

La estenosis valvular aértica (EVA) es la CC maés frecuente del grupo, con franco predominio en varones y se
debe mayoritariamente a VAoB. Se asocia con dilatacion de aorta ascendente y puede coexistir con otras CC, en
especial coartacién de aorta (CoAo) y ductus arterioso permeable (DAP).

Historia natural y modificada

La EVA puede debutar con insuficiencia cardiaca y formas severas en el periodo neonatal y en los primeros
meses de vida, que requiere una intervencion precoz generalmente con valvuloplastia por catéter. En mayores
de 2 anos, el progreso de la estenosis es més lento y puede permanecer asintomatica durante mucho tiempo.
En este periodo hay buena tolerancia al ejercicio, aun en formas severas y es rara la muerte subita (207). En 9
anos de seguimiento, el 45% de los pacientes presento dilatacién de la aorta sinusal o ascendente. La presencia
de sintomas como disnea, sincope o angina de pecho anuncia un rapido deterioro.

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones
Dilatacién de aorta ascendente. Insuficiencia adrtica. EVA severa sintomatica y asintomatica. Deterioro de la
funcién sistolica de VI.

Exdmenes diagnésticos
La ecocardiografia Doppler es la técnica méas usada, pues permite medir la severidad de la estenosis: velocidad
transvalvular maxima, gradiente medio, area valvular aértica absoluta e indexada. Ademas, mide diametro de
aorta ascendente, funcién de VI, HVI, calcificacion y lesiones asociadas. E1 ETT mejora la vision de los detalles
anatémicos (208).

La ecocardiografia con dobutamina es 1util en caso de fraccién de eyeccion reducida, con bajo flujo y gradiente
bajo.

La RM permite cuantificar la aorta ascendente. La TAC permite ver la calcificacion valvular.

El cateterismo cardiaco determina el estado de las coronarias.

La prueba de esfuerzo se requiere en formas severas asintomaticas.
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Tabla 26. Criterios del grado de severidad de la EVA por ecocardiograma Doppler

EVA leve EVA moderada EVA severa
V- max (m/s) 2,6-2,9 3,0-3,9 >4,0
Gradiente medio medio <20 20-39 >40
AVA (cm?) >1,5 1,0-1,5 <1,0
AVAI (cm?*m? SC) >0,85 0,60-0,85 <0,60
Velocidad TSVI/Ao >0,50 0,25-0,50 <0,25

Tratamientos quirirgicos y procedimientos en la vida adulta

Los pacientes con EVA severa de alto gradiente sintomaticos deben someterse a intervenciéon (CR: I, NE: B).
Se debe intervenir a los pacientes con EVA grave de bajo flujo y bajo gradiente sintométicos con FEy reducida
(CR: I, NE: C). Los pacientes con EVA severa asintomaticos deben intervenirse cuando presenten sintomas
durante la prueba de esfuerzo (CR: I, NE: C). Los pacientes con EVA severa asintomaticos deben intervenirse
en los siguientes casos: a) si hay disfuncion sistélica del VI (<50%) (CR: I, NE: C); b) cuando la presion arterial
se reduzca debajo de la basal durante la prueba de esfuerzo; c¢) con calcificacion valvular progresiva; d) si hay
concentraciéon de BNP elevada >3 veces de lo normal corregida por sexo y edad y e) ante HAP grave (presion
de AP sist6lica >60 mm Hg) (CR: IIa, NE: C). En pacientes con EVA severa, la cirugia de la VAo est4 indicada
en caso de otras cirugias cardiacas concomitantes (Ao ascendente, otras valvulas o cirugia de revascularizaciéon
coronaria (CR: I, NE: C). En pacientes con EVA moderada la cirugia de VAo debe considerarse, si requieren
otras cirugias cardiacas concomitantes (ya referidas) (CR: IIa, NE: C) (27, 209).

La valvuloplastia con balén en adultos jévenes es una solucién intermedia hasta la cirugia, en casos seleccio-
nados o para mujeres gestantes. La valvula mecanica es una soluciéon duradera, pero requiere anticoagulacion
permanente. Las valvulas biolégicas y el homoinjerto tienen menor duracion, pero evitan la anticoagulacion. Se
ha propuesto la cirugia de Ross para pacientes que quieren evitar la anticoagulaciéon o mujeres que quieren tener
hijos, pero es compleja porque afecta dos valvulas (VP en posicién adrtica y homoinjerto en posicién pulmonar)
y requiere cirujanos expertos en el procedimiento.

Tabla 27. Recomendaciones para el tratamiento de EVA

Recomendacion Clase Nivel

— Los pacientes con EVA severa de alto gradiente sintomaticos deben someterse a intervencion 1

— Se debe intervenir a los pacientes con EVA grave de bajo flujo y bajo gradiente sintomaticos |
con FEy reducida

— En pacientes con EVA severa, la cirugfa de la VAo esté indicada en caso de otras cirugfas cardia- 1 C
cas concomitantes (Ao ascendente, otras valvulas o cirugia de revascularizacién coronaria)

— Los pacientes con EVA severa asintomaticos deben intervenirse cuando presenten sintomas | C
durante la prueba de esfuerzo

— Los pacientes con EVA severa asintométicos deben intervenirse en los siguientes casos: a) si hay lla C
disfuncion sistélica del VI (<50%) (R: I, NE: C); b) cuando la presion arterial se reduzca debajo
de la basal durante la prueba de esfuerzo; c) con calcificacion valvular progresiva; d) si hay
concentracion de BNP elevada >3 veces de lo normal corregida por sexo y edad y e) ante hiper-
tension pulmonar grave (presion de arteria pulmonar sistélica >60 mm Hg)

— En pacientes con EVA moderada, la cirugia de VAo debe considerarse, si requieren otras ciru- lla C

gias cardfacas concomitantes (ya referidas)
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Seguimiento

Los pacientes con EVA deben ser controlados periédicamente segin la severidad de la estenosis y la dilatacién
de la aorta. Si el didametro aértico supera los 40 mm, es preferible seguirlos con RM. En pacientes operados es
aconsejable un control anual.

Consideraciones adicionales

En EVA leve a moderada esta permitido el ejercicio fisico, previa prueba de esfuerzo en casos dudosos. En los
casos de EVA severa o con dilatacién adrtica deben evitarse los deportes competitivos y los ejercicios intensos o
isométricos.

El embarazo en la EVA severa sintomatica esta contraindicado. Es preferible efectuar antes una valvuloplastia
con balén o cirugia. En la EVA severa asintomatica, el embarazo podria efectuarse con una prueba de esfuerzo
normal. De todos modos, se debe controlar la dilatacién de la aorta antes y después del embarazo.

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

b) Estenosis supravalvular aértica

Introduccion

La ESVA es una arteriopatia obstructiva (anillo fibroso o de tipo reloj de arena) que ocurre en la unién sinotu-
bular de la aorta ascendente como parte del sindrome de Williams-Beuren (SWB), pero también puede ocurrir
en forma familiar o aislada. En el SWB puede ademés asociarse con estrechamiento de la aorta media, estenosis
del ostium coronario, coartacién, estenosis de las ramas de la aorta y de la valvula y arterias pulmonares y pro-
lapso de valvula mitral (210,211). Se debe a la delecién del gen de la elastina del cromosoma 7 identificado como
7q11.23 y se acompana de retraso mental y facies particular (gnomo).

Historia natural y modificada

Los sintomas de OTSVI y la isquemia miocéardica suelen presentarse en la infancia o nifiez, por lo cual estos
pacientes son operados en forma precoz. Algunos pacientes llegan a la cirugia mas tardiamente, en general, por
subdiagnéstico. La estenosis no suele ser progresiva y es muy rara la muerte sabita. El riesgo de muerte durante
la anestesia general es una de las causas mas 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 tardia poscirugia. Aneurisma. Apariciéon o progreso de estenosis coro-
naria. Otras lesiones del sistema cardiovascular.

Exdamenes diagndsticos
El ecocardiograma Doppler permite ver la lesién anatémica y mide el gradiente. El ETE visualiza el ostium
coronario. La RM y la TAC examinan la ESVA, las coronarias, el arbol pulmonar, la aorta y sus ramas.

Tratamiento quirirgico

La cirugia es el tnico tratamiento y debe ser mas precoz que la EVA por la elevada presién en las arterias coro-
narias. El cateterismo intervencionista esta contraindicado. Deben operarse los pacientes con un gradiente medio
en el TSVI superior a 40 mm Hg y sintomaticos (CR: I, NE: C). Si el gradiente medio fuera < 40 mm Hg, deben
operarse en las siguientes condiciones: a) sintomas (disnea, angina de pecho, sincope), b) FEy reducida (menos
del 50%) y c) otra cirugia cardiaca concomitante (CR: I, N: C). También en caso de que el gradiente medio fuera
>40 mm Hg sin sintomas y con buena funcién sist6lica, y bajo riesgo se podria operar (CR: IIb, NE: C) (212).

Seguimiento
De por vida con ecocardiografia Doppler.

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

¢) Estenosis subvalvular aértica

Introduccion

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 evolucion clinica es variable y la progresion de la obstrucciéon esta asociada a la CIV cuando esta se halla
presente. Los pacientes adultos generalmente requieren reparacién por reestenosis de la ESubA operada en la
nifiez o insuficiencia aértica progresiva.

Lesiones residuales
Progresiva obstruccién nativa. IAo evolutiva. Reestenosis posquirtrgica tardia. Arritmia. Bloqueo cardiaco. CIV
iatrogénica (213).

Exdmenes diagnésticos
Ecocardiografia Doppler: anatomia y grado de obstruccién. ETE y RM en caso de mala ventana actstica.

Tratamiento quirtirgico

La cirugia comprende la reseccion circunferencial del anillo fibroso o una reseccién mas amplia en el tipo fibro-
muscular. En algunos pacientes se requiere la cirugia de Konno. La reestenosis se presenta con cierta frecuencia.
Los pacientes con un gradiente medio > 40 mm Hg o IAo grave con sintomas deben operarse (CR: I, NE: C). Si
los pacientes estan asintomaticos se debe considerar la cirugia en los siguientes casos: a) la FEy de VI es menor
del 50% (aun cuando el gradiente medio sea < 40 mm Hg), b) TAo grave y FEy menor del 50%, c) gradiente medio
mayor de 40 mm Hg con HVI significativa o respuesta anormal de la presion arterial en la prueba de esfuerzo
(CR: IIa, NE: C). Se puede considerar la cirugia cuando el gradiente medio es superior a 40 mm Hg como tinica
expresion y el riesgo quirdrgico es bajo o bien la Ao es progresiva y mayor que leve (CR: Ila, NE: C).

Seguimiento
Los pacientes no operados deben ser controlados para observar evolucion del gradiente, Ao y didmetro y funcién
sist6lica 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 complicacion bastante frecuente; el jet a través de la
ESubA que castiga y dana la VA es un factor predisponente para esta complicacién.

6) Coartacion de aorta
Introduccion
La coartacién de aorta (CoAo) es una malformacién cardiaca congénita frecuente que representa entre el 6 y el
8% del total de las CC. Es aproximadamente tres veces mas comin en el sexo masculino y, aunque usualmente
se presenta como una constriccién 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 cardiacas, como la VAoB acompanada o no de EVA e [Ao y/o la valvula mitral formando parte,
en algunos casos, de sindromes establecidos (214).

La primera cirugia de CoAo se efectud en el ano 1945 y consistié en una anastomosis término-terminal (215).
El tratamiento quirtrgico fue durante mucho tiempo la Gnica opcién para estos pacientes hasta que, en el afo
1982, se realizé la primera angioplastia con balén exitosa en muestras de anatomia patolégica (216), y fueron
Lababidi y col., en 1983, quienes llevaron a cabo por primera vez la técnica en humanos (217). En el ano 1991
se realiz¢ la primera angioplastia con colocaciéon de stent (218) y varios estudios posteriores ubicaron a la angio-
plastia como una alternativa segura y eficaz al procedimiento quirargico.

Diagnéstico

En la edad adulta, la CoAo puede diagnosticarse por la presencia de hipertension arterial (HTA) con disminucién
o ausencia de los pulsos femorales. En general, son pacientes asintométicos o pueden tener sintomas atribuibles
a HTA en los miembros superiores, como cefaleas, mareos y tinnitus (acafenos). En ocasiones, también pueden
referir angina abdominal, fatiga de los miembros inferiores con el esfuerzo o claudicacién intermitente. Si no son
intervenidos, a largo plazo pueden presentar complicaciones como disfuncién del ventriculo izquierdo, disecciéon
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 pequenos y su manejo no esta estandarizado. (26). No se dispone de datos suficientes para recomendar
la realizacion de imagenes de la circulacion cerebral como screening en pacientes con CoAo.

La CoAo o larecoartacion de aorta (Re CoAo) esta definida por la presencia de alguno de los siguientes hallazgos (26):
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— Diferencia de presioén no invasiva en reposo entre los miembros superiores y los miembros inferiores >20 mm
Hg o gradiente medio medido por ecocardiografia Doppler color >20 mm Hg.

— Diferencia de presion 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 disminucién de la funcién
sistélica de ventriculo izquierdo o presencia de insuficiencia valvular aértica.

— Diferencia de presion 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 circulacion colateral
significativa.

Los consensos actuales consideran la indicaciéon de intervencién en pacientes con un gradiente pico a pico
medido por hemodinamia >20 mm Hg asociado a HTA, respuesta anormal de la presién arterial al ejercicio o
hipertrofia ventricular izquierda. También se considera indicacién de intervencién para pacientes con un gra-
diente pico a pico registrado en hemodinamia <20 mm Hg asociado a un estrechamiento adrtico superior al 50%
del diametro del vaso, comparado con el didmetro de la aorta a nivel diafragmatico (26).

Tratamiento

Como se mencioné anteriormente, la intervencion quirdrgica fue histéricamente el tratamiento de eleccion de la

CoAo. La técnica inicial fue la reseccion del sitio de coartacién y anastomosis término-terminal. La tasa de Re-

CoAo después de la reparacion quirirgica varia entre 3y 41% en diferentes series, con un promedio de formacién

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 realizé una anastomosis término-terminal modificada (220).

La angioplastia con balén es un procedimiento que demostré ser eficaz a corto plazo, con una tasa de rein-
tervencion similar a la del tratamiento quirtrgico, pero con resultados a mediano plazo que mostraron una tasa
incrementada de formaciéon 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 formacién de aneurismas en comparacién con la
angioplastia con balén y se presenta como una alternativa segura y eficaz, que evita las complicaciones que puede
tener una intervencion quirargica (27, 223). Ademas, en situaciones especiales, es de preferencia el implante de stents
cubiertos para evitar complicaciones mecanicas 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 criticas o subatréticas definidas por un didmetro minimo en el sitio de la CoAo o ReCoAo <

2-3 mm en imagen angiografica.

— 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 adrtica, evidenciados por la
presencia de una aorta ascendente aneurismatica y/o un arco aértico transverso con tortuosidad significativa.

— CoAo en pacientes mayores de 30-40 anos .

— CoAo en pacientes con sindrome de Turner (225, 226).

— Formacion de aneurismas luego del implante de un stent previo detectado en el periodo agudo (como proce-
dimiento de “rescate”) o durante el seguimiento.

— Presencia de fracturas circunferenciales dentro de un stent implantado con anterioridad con mala alineacion
entre los extremos distal y proximal y/o protrusion de restos del stent en la pared adrtica detectado en angio-
grafia, TAC o RM durante periodo 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 intervencién y se logra una mejoria del
calibre del vaso tratado superior al 50% del diametro inicial.

La presencia de hipertensién arterial en estos pacientes debe ser tratada de acuerdo con las guias actuales
para el tratamiento de la hipertensién arterial en la poblacién general (26).

Los criterios de intervencién en CoAo y ReCoAo incluyen:

— Pacientes sintomaticos con un gradiente >20 mm Hg a través del sitio de CoAo.

— Pacientes asintomaticos con un gradiente >20 mm Hg a través del sitio de CoA e hipertension arterial sisté-
mica, respuesta hipertensiva anormal con el ejercicio o hipertrofia ventricular izquierda.

— Independientemente del gradiente de presion, pacientes con un estrechamiento aértico 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 cirugia o angio-
plastia con stent (Recomendacion de Clase I) (27). Es de preferencia la angioplastia con colocacién de stent antes
de la cirugia cuando es técnicamente posible (Recomendacion de Clase I) (27, 223). La angioplastia con bal6n esta
indicada si el implante de stent no es posible y la cirugia no es una opcién segura (Recomendacién de Clase IIb) (26).

La estructura alterada de la pared arterial y el efecto del flujo turbulento asociado con alteraciones de la
valvula mitral o aértica o con la presencia de una obstruccién en el sitio de la coartacién predisponen a EI. Se
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recomienda en estos pacientes la profilaxis de la misma cuando hay alteracién hemodindmica. En el caso de los
pacientes con CoAo reparada de manera exitosa, la indicacién 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 cesarea. En pacientes con CoAo reparada sin secuela hemodinamica, el embarazo deberia
ser tolerado sin problemas, pero seria conveniente confirmar antes el tamano de la raiz de aorta.

Seguimiento

Por tltimo, los estudios recomendados durante el seguimiento de los pacientes intervenidos y la frecuencia de estos
se detallan en las guias internacionales (26, 27). Los pacientes con CoAo requieren un seguimiento anual con ECG,
prueba de esfuerzo, RMCy TAC, segiin la presencia y evolucién de complicaciones. Se prefiere la RMC para documentar
la anatomia y complicaciones como reestenosis o formacién de aneurismas tras la reparacion o intervenciéon. La TAC
es una opcion frente a la presencia de stent. En general, estos estudios de imagenes son demandados cada 3-5 afios.

7) Aortopatias

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

Pueden ser no sindrémicas en un 20%, la mayoria con antecedentes familiares de patologia adrtica. Los
sindrémicos mas frecuentes son los sindromes de Marfan, de Ehlers-Danlos de tipo vascular IV, de Loeys-Dietz,
de Turner y la aortopatia con VAoB (229). En este consenso no se tratan por su infrecuencia los sindromes de
Ehler-Danlos y de Loeys-Dietz.

a) Sindrome de Marfan
El sindrome de Marfan, de herencia autosémica dominante, es una afeccion sistémica del tejido conectivo que involucra
primariamente ojos, esqueleto y sistema cardiovascular. La dilatacién aértica a nivel de los senos de Valsalva con pre-
disposicién a diseccion y rotura, el prolapso de la valvula mitral o tricaspide y el agrandamiento de la arteria pulmonar
proximal son las manifestaciones cardiovasculares mas comunes. Las mutaciones del gen FBN1 son causales. Con el
cultivo de fibroblastos dérmicos es posible encontrar anomalias en la expresion de la fibrilina-1 en la mayoria de los casos.
Estudio diagnéstico. El diagnéstico requiere una evaluacién multidisciplinaria para identificar las caracteristicas
clinicas del sindrome. El diagnéstico cardiovascular se puede realizar con distintos métodos. La ecocardiografia es
la primera linea de las imagenes para el diagnéstico y seguimiento de estos pacientes en sus modalidades ETT y ETE,
donde —ademas de medir la raiz de la aorta— se debe medir el didmetro del anillo aértico, la unién sinotubular
y la aorta ascendente, la presencia de VAoB y prolapso de valvula mitral con el grado de insuficiencia de esta (230).
Resonancia nuclear magnética: esta técnica efectiia cortes axiales y permite la reconstruccién de
cortes sagitales o coronales de gran precisiéon. 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 prétesis metéalicas.
Tomografia axial computada: este método, como el anterior, tiene la ventaja de no ser invasivo y de-
mostrar la anatomia en cortes transversales, lo que permite ver y medir la aorta con mejor definiciéon que el
ETT asi como también, en caso de diseccién, demuestra el flap y su trayectoria. Con la técnica dinamica que
implica la inyeccién controlada del contraste mientras se efectiian los cortes, su rendimiento sobrepasa el 95%.

Tratamiento médico

Aunque los ensayos clinicos no han podido demostrar un beneficio de los betabloqueantes en la mortalidad o la
tasa de diseccion, estos farmacos 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 dilatacién. El riguroso tratamiento médico antihiper-
tensivo, cuyo objetivo es conseguir una presion sistdlica <130 mm Hg (110 mm Hg en pacientes con diseccion
adrtica), es importante, aunque no hay datos para establecer umbrales absolutos de presion 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 quirdrgico

La cirugia profilactica de la raiz adrtica es el tinico tratamiento definitivo para prevenir la disecciéon adrtica en el
sindrome de Marfan. En pacientes con valvulas anatémicamente normales, cuya insuficiencia es consecuencia del
anillo dilatado o la diseccion, las intervenciones de conservacion de la valvula con sustitucién de la raiz por proétesis
de dacrén y con reimplante de las arterias coronarias en la prétesis (intervencién de David) se han convertido
en las preferidas, con buenos resultados a largo plazo. La cirugia de sustitucién con injerto compuesto, general-
mente con valvula mecénica, es una alternativa mas duradera, pero requiere anticoagulaciéon de por vida (232).



Consenso para el diagnostico y tratamiento de las Cardiopatias Congénitas del Adulto 2021 49

El sindrome de Marfan se asocia con riesgo de rediseccién y aneurisma recurrente en la aorta distal, sobre
todo en pacientes con diseccion previa. Con el aumento de la esperanza de vida, estas complicaciones ahora son
mas frecuentes. La cirugia aértica sigue siendo el método de referencia para el tratamiento de la enfermedad de
la aorta distal, aunque se podrian considerar procedimientos hibridos con colocacién de stents endovasculares
en casos seleccionados.

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

Tabla 28. Recomendaciones para la cirugia adrtica en las aortopatias (26, 27)

Sindrome de Marfan Clase Nivel

— Estd indicada la reparacién de la valvula adrtica, con reimplante o remodelado mediante técnica 1 C
de anuloplastia adrtica, para los pacientes jévenes con sindrome de Marfan relacionada con
dilatacién de la raiz adrtica y valvula adrtica trictspide, siempre que la realicen cirujanos experi-
mentados

— Esté indicada la cirugfa en pacientes con sindrome de Marfan que tengan enfermedad de la raiz 1 C
aortica con un didmetro maximo del seno adrtico >50 mm

— Se puede considerar la cirugia para los pacientes con sindrome de Marfan que tengan enfer- lla C
medad de la raiz adrtica con un didmetro maximo del seno adrtico >45 mm y otros factores de
riesgo

— Se puede considerar la cirugia para los pacientes con mutaciones en TGFBR1 o TGFBR2 (inclui- lla C
do el sindrome de Loeys-Dietz) y enfermedad de la raiz adrtica con un didmetro méaximo del

seno aodrtico >45 mm

b) Valvula aédrtica bicuspide

La VAoB se considera una condicién heredable, 1-2% de los nacidos vivos con una asociacién demostrada al gen
de la proteina Notch 1.4. Se diagnostica con la auscultacién y se confirma por ecocardiografia. Por la frecuente
asociacion 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 sufriran dilatacion de la aorta
ascendente (233), lo que indica que la VAoB debe considerarse una parte del espectro de las valvulo-aortopatias
y que el término “enfermedad aértica bictspide” podria ser méas adecuado (234). Aunque la contribucién relati-
va de las anomalias intrinsecas/genéticas de la pared y de las alteraciones hemodindmicas es todavia objeto de
debate, es probable que ambos factores estén involucrados.

En ausencia de disfuncién valvular relevante, la dilatacién aértica en el contexto de la enfermedad aértica
bictspide suele ser asintomatica. Sin embargo, a medida que aumentan los didmetros, el riesgo de disecciéon aguda
aumenta. La incidencia de diseccién en estos pacientes es 8 veces la de la poblacién general, lo que sigue siendo
un riesgo bajo en ntmeros absolutos (31/100.000 pacientes- anos mucho més bajo que en Marfan. Los estudios
observacionales indican que el resultado clinico de los pacientes con VAoB es més parecido al de la poblacién
general con aneurismas y se trata de una aortopatia mas benigna que la de Marfan. La CoAo se relaciona con
mayor riesgo de diseccion.

Hasta la fecha, no se dispone de evidencia para el tratamiento médico de la dilatacién aértica en la enferme-
dad adrtica bictuspide, aunque parece razonable considerar los betabloqueantes o los ARA-II como tratamiento
de primera linea para controlar la hipertension arterial; ademas, estos pacientes requieren profilaxis de EI dado
que la VAoB es susceptible de desarrollar esta complicacion.

No hay datos sobre el riesgo de diseccién durante el embarazo de mujeres con aorta dilatada. Segtn la guia de
la AHA de 2018 sobre el tratamiento de la enfermedad cardiovascular en el embarazo, este esta contraindicado
cuando el diametro aértico sea > 50 mm (26). Las indicaciones para intervencién se resumen en la Tabla 29.

Tabla 29. Enfermedad de la aorta bictspide

Clase Nivel

— Se debe considerar la cirugfa adrtica si la aorta ascendente es: >50 mm en presencia de una lla C

valvula bicuspide y otros factores de riesgo o coartacion

— =55 mm en los demas casos lla C
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¢) Sindrome de Turner

El sindrome de Turner esta causado por una monosomia 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 ovarica, hipogona-
dismo hipergonadotrépico, infertilidad, malformaciones cardiacas congénitas, diabetes mellitus, osteoporosis y
enfermedades autoinmunitarias. E1 50% de las mujeres con sindrome de Turner tienen CC, incluida VAB (con una
alta incidencia), CoA, conexién venosa pulmonar anémala, VCS izquierda, anomalias del arco aértico, dilataciéon
de las arterias braquiocefalicas y dilatacién aértica. Debido a que la prevalencia de anomalias cardiovasculares
es muy alta, todas las mujeres con sindrome de Turner deben ser evaluadas por un cardiélogo al menos una vez
(235). Incluso cuando no haya CC, las personas con sindrome de Turner presentan arteriopatia generalizada; de
hecho, el sindrome de Turner por si solo es un factor independiente de riesgo de dilatacion de la aorta toracica.
Se produce diseccién adrtica (tanto la de tipo A como B) en 40/100.000 personas-afnos, en comparacién con las
6/100.000 personas-anos de la poblacién general.

Las indicaciones para intervencion se resumen en la Tabla 30.

Tabla 30. Sindrome de Turner

Clase Nivel

— Se debe considerar la cirugia electiva para los aneurismas de la raiz aértica o la aorta ascenden- lla C

te de las mujeres con sindrome de Turner mayores de 16 afios que tengan un indice de tamafo
aortico >25 mm/m? de ASC y factores de riesgo de diseccion

— Se puede considerar la cirugfa electiva para los aneurismas de la raiz adrtica o la aorta ascen- Iib C
dente de las mujeres con sindrome de Turner mayores de 16 afos que tengan un indice de

tamano aortico >25 mm/m2 de ASC y no presenten factores de riesgo de diseccion

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 colaboracion de especialistas con amplia experiencia
en un centro especializado de ACC. La ecocardiografia y la RM/TAC son los estudios principales.

11l - LESIONES DEL LADO DERECHO

8) Obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho

Introduccion

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 cardiopatias congénitas del adulto (ACC), la mayoria 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 1y 2) (27).

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

Alteraciones anatomicas

a) Estenosis subinfundibular o VD de doble camara (VDDC)

Suele estar relacionada con una comunicacién interventricular (CIV). Es consecuencia del estrechamiento entre
las bandas musculares prominentes e hipertréficas que separan las porciones de entrada y apical severamente
hipertrofiadas y de alta presion de la porcién infundibular de baja presién no hipertréfica y no obstructiva del
VD (236).

b) Estenosis infundibular
Usualmente ocurre en combinacién con otras lesiones: comunicacion interventricular (CIV), tetralogia 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 obstruccién tiende a ser dindamica, con estrechamiento del
orificio durante la sistole.

¢) Estenosis valvular pulmonar

Es la forma mas frecuente de OTSVD en una valvula pulmonar tipica con forma de ctipula con una abertura
central estrecha, pero con una base de la valvula mévil y conservada. La variedad de valvula pulmonar displésica,
con cuspides de escasa movilidad y engrosamiento por tejido mixomatoso, es mucho menos comun (entre el 15
y el 20% e incluso atin menos en adultos no tratados). Con frecuencia forma parte del sindrome de Noonan. En
los adultos, la estenosis de la valvula 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 bifurcacion arterial pulmonar o las ramas
pulmonares, en general en el contexto de una TF, y en los sindromes de Williams-Beuren, Noonan, Keutel, em-
briopatia rubéolica y Alagille.

Fisiopatologia inicial y evolutiva

La cianosis neonatal estd en relacion con el shunt de derecha a izquierda a nivel auricular. Mas alla del periodo
neonatal, los hallazgos clinicos estan en relacién directa con la severidad de la estenosis y el grado de OTSVD.
En la EVP leve a moderada el paciente es asintomatico con soplo sistélico intenso y desdoblamiento del segundo
ruido (que aumenta con la estenosis). En la EPV severa, el soplo puede ocultar la auscultacion 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 asintomaéticos o con angina, disnea, mareos y hasta sincope. El grado
de obstruccion avanza con el tiempo. La variedad supravalvular puede mostrar desde pacientes asintomaticos
hasta otros con sintomas severos con disnea y capacidad de ejercicio reducida. Se suele reconocer en el contexto de
ciertos sindromes o al ser derivados por sospecha de hipertensiéon pulmonar. Ante estenosis periférica de ramas,
el soplo sistolico se ausculta sobre las playas pulmonares; su intensidad depende de la severidad.

Exdmenes complementarios

La ecocardiografia es el examen de primera linea (238). Las modalidades de ecocardiografia en modo M,
bidimensional y tridimensional (3D) se usan para imagen, mientras que el Doppler tisular y las técnicas de
deformacién (strain), especialmente strain longitudinal y la velocidad de deformacién (strain rate), se han con-
vertido en parte integral de la evaluacion funcional (239). La severidad de la estenosis pulmonar se cuantifica
por ecocardiografia Doppler, identificando por Doppler pulsado y color el lugar de la obstruccién y con Doppler
continuo el gradiente pico sistdlico. Se mide el jet maximo por Doppler a nivel del anillo pulmonar (gradiente
entre tracto de salida del ventriculo derecho y arteria pulmonar) tronco, ramas, con componente infundibular o
sin él. La morfologia del espectro Doppler y su densidad permite reconocer el flujo de mayor aceleracién, dando
un jet simétrico (por rapida aceleracion y desaceleracion) 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 infundibular pudiendo reconocer por color un flujo turbulento en el lugar de mayor
estrechez y, con Doppler pulsado, definir el lugar de la mayor obstruccién; luego usamos el Doppler continuo
para obtener el maximo gradiente pico sistélico. 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 seran datos anatémicos
relevantes: el tamano del anillo pulmonar (Z del anillo/superficie corporal), las caracteristicas de la valvula (con
movimiento limitado, en domo, displasica, monoctspide o bicispide), e identificar otras estenosis asociadas:
subvalvular, supravalvular y de ramas. Asi como la existencia concomitante de otros defectos anatémicos: CIA,
CIV, obstruccién izquierda (sindrome de Williams); grado de desarrollo del VD (hipertrofia, dilatado, hipoplésico,
con sus tres porciones normodesarrolladas o no, fistulas coronarias, tamano y grado de insuficiencia de la valvula
tricaspide) y repercusiéon hemodinamica. En las formas mas severas también importa “la unidad funcional VD-
VI” y la geometria ventricular. Por eco 3D podemos cuantificar volimenes ventriculares, aunque la resonancia
magnética cardiaca (RMC) es el gold standard para ello. En las formas severas es importante valorar la reper-
cusion sobre el ventriculo izquierdo (VI) y el septo con las mismas técnicas y métodos tradicionales (FE), buscar
dilataciones aneurismaticas en TSVD, zonas de disfuncion regional, fibrosis y lesiones residuales posquirtrgicas.
La ecocardiografia es superior a la RMC para valorar los gradientes de presién y la presién arterial pulmonar
(PAP). La RMC es ideal para la cuantificacién de los volimenes ventriculares, la FE, la insuficiencia valvular, el
calculo del flujo sanguineo pulmonar y sistémico y la evaluacién de la fibrosis miocardica (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 reoperacion. La vida media del homoin-
jerto es de 8-10 anos, por ello no es infrecuente detectar insuficiencia pulmonar temprana. También se detecta
calcificacion temprana en el seguimiento (241). El implante percutaneo de valvula pulmonar (IPVP) hoy surge
como una nueva alternativa para pacientes adultos, con buena anatomia que cumplan con los criterios para su
colocacién (242). Debe prestarse especial atencién a la capacidad de ejercicio, la presion sistélica del VD (gradiente
del conducto), la funcién del VD, la IT y las arritmias. Las contraindicaciones actuales para el IPVP incluyen:
venas centrales ocluidas, infeccién activa, tracto de salida de morfologia desfavorable y anatomia coronaria
desfavorable (compresién 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 prevencion ya establecidos, sobre todo si la valvula utilizada fue la Melody. Por la posibilidad de que esta se
facilite por agregacion plaquetaria en la proétesis se aconseja la administracion profilactica de aspirina a razén
de 100 mg/dia (243).

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

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
— En ACC que tienen o han tenido riesgo de desarrollar disfuncién y dilatacion del VD se reco- 1 B

mienda RMC seriada
— La RMC puede ser Util en la evaluacién inicial. Seriada en anatomias complejas dependiendo Il C

del estado clinico

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

Pacientes con EVP moderada-severa Clase Nivel de
evidencia
— a) EVP moderada a severa. b) Dx de IC inexplicables. c) Cianosis por CC D-a-l interatrial. d) Y/o | B

intolerancia al ejercicio. Se recomienda valvuloplastia por catéter
— En pacientes en que fracaso la valvuloplastia por catéter o que su VP no es adecuada para el | B
procedimiento se recomienda tratamiento quirdrgico

— En adultos asintomaticos con EVP severa, la valvuloplastia por catéter es razonable lla C

Tabla 33. Recomendaciones de intervencion en OTSVD

Clase Nivel

— Cuando el reemplazo valvular es la Unica opcién en estenosis severa sintomética: cirugia o 1 C
intervencionismo

— Cuando el reemplazo valvular es la Unica opcién en estenosis severa asintomatica: con a) In- | C
tolerancia al ejercicio. b) Disfuncién del VD. c) IT moderada o severa. d) Presion sistélica de VD
>80 mm Hg. e) Cortocircuito D-a-I (CIA-CIV). Cirugfa

— Gradiente transvalvular <64 mm Hg: con a) Sintomas. b) Disfuncién creciente de VD. ¢) IT mo- lla C
derada o severa. d) Cortocircuito D-a-I (CIA-CIV). Cirugfa o intervencionismo

— Estenosis pulmonar periférica independientemente de los sintomas: a) Estenosis 50% o mas. lla C
b) Presion sistélica de VD >50 mm Hg. ¢) Anomalias de perfusion pulmonar. Angioplastia por

catéter (balon o stent)
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9) Anomalia de Ebstein

Prevalencia

La anomalia de Ebstein (AE) tiene una prevalencia de 1-2/200.000 en recién nacidos y constituye el 0,5 % de
todas las CC.

Alteraciones anatdmicas-Definicion

Se trata de una malformacién congénita de la VT y el VD caracterizada por un desplazamiento apical del anillo
funcional de la VT y la divisiéon del VD en una “porcién atrializada” y otra “porcién funcional”. Habitualmente
existe adhesion de las valvas septal y/o valva posterior al endocardio subyacente que, por lo comiin, generan
insuficiencia y raramente estenosis de la valvula. La valva anterior con frecuencia es elongada y laxa. La AE por
definicién se debe a un desplazamiento apical del anillo >8 mm/m?con respecto a la insercién del anillo mitral.
En valores absolutos corresponde a >2 cm en adultos y >1,5 cm en la edad pediatrica. Las cardiopatias que
se asocian con mayor frecuencia son la CIA y el FOP (>80%), la EP y la CIV perimembranosa. Es importante
evaluar la funcién del VI dada la asociacién de miocardiopatias, entre ellas la mas frecuente: el miocardio no
compacto. Es muy prevalente, casi 15%, la presencia de vias accesorias del sistema de conduccién con preexcita-
cién ventricular y sindrome de WPW.

Fisiopatologia inicial y evolutiva

El cuadro clinico presenta un gran espectro dependiendo del grado de desplazamiento de la VT, del componente
funcional del VD y el tipo de cardiopatia asociada. A mayor grado de desplazamiento del anillo valvular y menor
tamano de VD funcional, el bajo gasto y la cianosis se presentan precozmente y esto determina peor pronéstico en
la evolucién. Por el contrario, con un menor desplazamiento de la VT, los pacientes alcanzan una sobrevida mayor
y la aparicién de sintomas es més tardia. En la mayoria, es frecuente la asociacién de IT severa con sobrecarga
de volumen del VD y dilatacién de AD que desencadena arritmias auriculares y, en la evolucién, insuficiencia
cardiaca derecha. La aparicién 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 cardiopatia no se asocia con HAP.

Examenes diagndsticos

En el examen fisico, los pacientes presentan desdoblamiento de ambos ruidos cardiacos y soplo sistdlico de IT. El
ECG evidencia ritmo sinusal, ondas P de mayor voltaje, PR corto y BCRD con bajo voltaje. En la radiografia se
constatan diferentes grados de cardiomegalia a expensas del agrandamiento de las cavidades derechas e hipoflujo
pulmonar. El diagnéstico de AE se confirma con ETT que permite medir el desplazamiento del anillo funcional de
la VT, el tamano de las cavidades derechas con el componente funcional del VD, el grado de IT y las cardiopatias
asociadas. Es importante evaluar la posibilidad de reparacion valvular que incluye las caracteristicas de la valva
anterior elongada y laxa, sin adherencias significativas al endocardio, la medicién del anillo tricuspideo y de la
porcién atrializada del VD. Estos datos anatémicos y funcionales se completan con el ETT 3D, el ETE y la RMC,
esta dltima para cuantificar los volimenes, la FE de ambos ventriculos e investigar la presencia de fibrosis (244).
Es importante realizar una prueba funcional para poner de manifiesto sintomas, arritmias e insaturacién al
esfuerzo. La PECP es de gran utilidad en adultos para objetivar parametros funcionales y decidir la indicacién
de intervencién. E1 ECG de 24 horas- sistema Holter- aporta datos para evaluar arritmias. En pacientes con
factores de riesgo cardiovascular y mayores de 40 anos, previa a la intervencién quirtrgica, puede realizarse
TAC multicorte para descartar enfermedad coronaria.

Tratamientos médico-quirurgicos 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 electrofisioldgico en sospecha de arritmia o alguna via de preexcitacion.

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

Laintervencion quirtrgica esta indicada con la aparicién de arritmias, mas frecuentes las auriculares, la insu-
ficiencia cardiaca, la presencia de cianosis o evento de embolia paradojal. En pacientes asintomaticos existe una
tendencia a indicar intervencién en presencia de disfuncién ventricular con el objetivo de mejorar el pronéstico
a largo plazo posprocedimiento. El tratamiento de eleccion es la reparacion valvular y el remodelado del VD con
reseccién de la porcién atrializada y la anuloplastia tricuspidea (246). Existe gran diversidad de técnicas entre
las cuales la mas aceptada es la del “cono” o técnica de da Silva (247). Si existe FOP o CIA asociada se realiza
su cierre. El propésito de la cirugia es mejorar la capacidad funcional y prevenir o retrasar la progresién de sin-
tomas (248). De no ser factible la reparacién valvular, el reemplazo de la VT de eleccion es la prétesis biologica.
Las proétesis mecanicas tienen mayor riesgo de trombosis en posicién cardiaca derecha. Los procedimientos de
ablacion por radiofrecuencia pueden indicarse antes de la cirugia cuando se asocia un sindrome WPW, o bien, ante



54 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 90 Suplemento 4/ 2022

la presencia de un aleteo auricular, la ablacién del istmo cavo-tricuspideo. Durante la cirugia puede agregarse
un procedimiento de “MAZE” o laberinto para el tratamiento de la arritmia. La aparicién de bloqueo auriculo-
ventricular es poco frecuente en la evolucion.

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

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones. Sequimiento
En el seguimiento se realiza ETT para valorar el grado de reflujo residual tricuspideo y la funcién de ambos
ventriculos. Se debe indicar ECG de 24 horas, sistema Holter para detectar arritmias. Debe monitorearse la
aparicion de disfuncién ventricular, taquiarritmias o bradiarritmias que incluyan bloqueo auriculo-ventricular
de mayor grado.

En los ultimos anos existe una tendencia de intervenir en forma temprana debido a que los predictores de
peor evolucién posintervencién quirirgica son la edad >50 anos, la insuficiencia cardiaca y la disfuncién ven-
tricular previas.

Tabla 34. Recomendaciones y manejo en la anomalia de Ebstein

Recomendaciones para el manejo de la anomalia de Ebstein Clase Nivel

— Realizar ETT para medir tamafo de cavidades, grado de IT, reparabilidad de la VT, cardiopatias ] B
asociadas

— Realizar ETT 3D para agregar informacién de la VT lla

— Realizar RMC para definir anatomia, cuantificar volimenes y evaluar FE de ambos ventriculos y lla

presencia de fibrosis

— Se indica cirugia o reoperacién en presencia de IT severa e insuficiencia cardiaca, arritmias sos- | B
tenidas, o deterioro de la clase funcional, cianosis o evento de embolia paradojal

— Ablacién por RF de vias accesorias si se asocia WPW 'y en presencia de arritmia auricular o sos- 1 C
pecha de arritmia ventricular

— Se indica cirugia o reoperacion en presencia de IT severa con dilatacion progresiva del VD, lla B
desaturacion al esfuerzo, embolia paradojal y/o taquiarritmias

— Cirugfa del “cono” como técnica de reparacion lla

— Pacientes con anomalfa de Ebstein deberfan controlarse con especialista en ACC 1

10) Tetralogia de Fallot

Introduccion

La TF presenta una prevalencia del 10% entre todas las formas de CC y es la mas comtn de las lesiones ciané-
ticas después del ano de edad.

Se caracteriza por cuatro lesiones tipicas: CIV subadrtica 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
aédrtico derecho, coronaria descendente anterior izquierda anémala y canal atrioventricular comtn. Las formas
genéticas se asocian con: microdeleccién 22q11.2 (15%), trisomia 21 y sindromes de Alagille, Noonan, Williams
y Klippel-Feil.

Historia natural y modificada
La fisiopatologia inicial produce reduccién del flujo pulmonar, presion sistémica del VD, cortocircuito de derecha
a izquierda y presencia de cianosis.

Las cirugias paliativas, como las anastomosis subclavio-pulmonares, aportan mayor flujo pulmonar y mejoran
la cianosis cuando los lactantes son muy pequenos. Esto fue frecuente en una época del desarrollo quirargico.
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La correcciéon quirargica definitiva consiste en aliviar la OTSVD y el cierre de la CIV para eliminar la cianosis
y normalizar el flujo pulmonar. La cirugia en el tracto de salida de VD consiste en: reseccion infundibular, valvo-
tomia pulmonar, parche en la salida de VD y, si es necesario, parche transanular. La presencia de una coronaria
anémala en el tracto de salida de VD obliga la colocaciéon de un conducto VD-AP.

Actualmente, la correccion se realiza entre los 6 y 18 meses con una mortalidad inferior al 1% y con una
supervivencia excelente después de los 35 anos (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 anos. Pero, en muchos
casos, deriva a dilatacién y disfuncién del VD con sintomas que progresan con el pasaje del tiempo y la asociacién
de estenosis distal de la AP,

OTSVD: la obstruccién residual puede ser infundibular, valvular, del tronco y ramas de la AP. La elevacién
de la presién de VD predice un pobre resultado y menor tolerancia al esfuerzo, aun cuando el VFDVD sea mas
pequeno.

Dilatacién y disfuncién ventricular derecha: la dilatacion del VD se debe a la IP de larga data con obstruccion
asociada o sin ella. La dilatacién del VD puede derivar en IT significativa con mayor dilatacién de esta cavidad.

Dilatacién y disfuncién ventricular izquierda: la sobrecarga de VFDVI puede ocurrir por una paliacién per-
sistente (Blalock-Taussig-Thomas), CIV residual y/o IAo. La disfuncién del VI, ademaés, puede resultar de una
interaccién ventriculo-ventricular adversa por dilatacién progresiva del VD. La remodelacién del VD debido a IP
esta asociada con una reduccion del strain longitudinal de la pared libre de VI a pesar de tener FE preservada.

Disfuncién ventricular derecha e izquierda: ademas de las causas para VD y VI, la disfuncién de ambos ventri-
culos puede deberse a cianosis prolongada antes de la correccién y/o inadecuada proteccién miocardica (primera
época) durante la reparacion, disincronia electromecanica (250) y anormalidades coronarias. Otros mecanismos
subyacentes pueden ser: dano miocardico, secuelas de la reparacién quirirgica y conduccion eléctrica anormal.
La incidencia de insuficiencia cardiaca se incrementa con la edad. Las estrategias de manejo en enfermedad
cardiaca 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 anos de edad. La TRIA que abarca el
istmo cavo-tricuspideo y la incisién de la auricula derecha estéd asociada con el agrandamiento de esta cavidad.
La FA esta facilitada por la dilataciéon de la auricula izquierda. Las arritmias ventriculares comprenden: la TV
polimorfa y fibrilacién ventricular relacionada con falla severa de la funcién 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 anatémico esté relacionado con istmos rodeados por tejidos no excitables. La dimensién y propiedad de
conduccion de los istmos puede evaluarse con mapeo por estudio electrofisiolégico (EEF) y la ablacién posterior
es efectiva. La incidencia de MSC en el Fallot reparado es de 2% por década. Los factores de riesgo para MSC
incluyen: disfuncion sistélica o diastélica de VI, TV no sostenida, duracion 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 cirugia, puede derivar en sobrecarga de VFDVI.

Dilatacién de raiz aértica con IAo: puede ocurrir anos después de la cirugia inicial. La dilatacion de raiz de
Ao es progresiva y ocurre en un 15% de los casos. No se conoce bien el mecanismo (anormalidad intrinseca de
la Ao o incremento del flujo) y deriva comtinmente en insuficiencia valvular y raramente en diseccion aédrtica.

Examenes diagndsticos en pacientes reparados

Hallazgos clinicos: incluyen segundo ruido desdoblado amplio, soplo diastélico de alta frecuencia en el borde es-
ternal izquierdo de IP, soplo sistélico eyectivo rudo de OTSVD, un soplo diastélico de IAo y un soplo pansistélico
de CIV residual. Se debe determinar la clase funcional de la NYHA en correlaciéon con la etapa fisiolégica 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 mas estrechos, entre 3 y 6 meses.

ECG: en general muestra bloqueo completo de rama derecha dependiente del método quirtrgico y también
del grado de dilatacion 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 funcién y el tamano de ambos ventriculos,
la IT, la presién de VD, el tamano de la raiz aértica e IAo. La medicion del strain ayuda a cuantificar el grado de
disincronia electromecanica. Los estudios pueden efectuarse cada 6 a 24 meses de acuerdo con la clase funcional.
Es innecesaria si en el mismo ano se efectué una RMC.
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Holter: se utiliza para registro de eventos. Se puede evaluar cada 12 y 24 meses, segin necesidad.

EEF: selecciona pacientes en caso de alto riesgo, sospecha clinica de arritmia y antes de reoperacion del tracto
de salida de VD. La TV sostenida inducible tiene valor pronéstico para TV clinica o MSC (251).

PECP: evaltia el momento de reintervencion y aporta informacién prondéstica (252).

RMC y TAC: son los métodos de eleccion para evaluar volumen y funcién de VD, IP, tamano de AP, infundibulo,
Ao ascendente, posicion de grandes vasos o conductos en relacion con el esternén (reesternotomia) y evaluacion
de cortocircuito residual (relacion Qp: @s). La medicién de los volimenes sistélicos y diast6licos de VD por RMC
en pacientes con Fallot corregidos han establecido limites para la normalizacién del tamafno del VD después del
RVPE cuando el VFSVD es >80 mL/m?y el VFDVD es >160 mL/m? (253). El realce tardio del gadolinio demuestra
fibrosis, su extensién en relacion con otros factores de riesgo para TV y MSC. La TAC provee informacién sobre
arterias coronarias en relacion con el tracto de salida de VD antes de la cirugia o del cateterismo para RPVE,
calcificacion 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, segtn clase funcional y etapa fisioldgica.

Cateterismo cardiaco: uso restringido para el intervencionismo y para medir presion y resistencia de la AP,

Tratamientos quirurgicos y procedimientos (Tabla 35)

Tabla 35. Tratamientos quirtrgicos y procedimientos en ACC con TF

Pacientes con EVP moderada-severa Clase de Nivel de
recomendacion evidencia
— EIRVP es recomendable en pacientes sintomaticos con severa IP y/o al menos moderada OTSVD 1 C

(254) En pacientes con tracto de salida operados con homoinjertos, protesis biolégicas o con-
ductos es preferible el RPVP (255) lla C
— EI RVP deberfa considerarse en pacientes asintomaticos con severa IP y/o OTSVD cuando esta
presente uno de los siguientes criterios: a) reduccién objetiva de la capacidad al esfuerzo, b)
progresiva dilatacion sistélica y diastélica de VD con IT moderada y en aumento (253), ¢) pro-
gresiva disfuncién de VD y d) OTSVD con presién sistolica de VD >80 mm Hg
— El cierre de CIV deberia considerarse cuando exista una sobrecarga de volumen de VI significa- lla C
tiva o si el paciente desarrolla hipertensién vascular pulmonar
— En pacientes con TV sostenida en plan para cirugia con RVP o cateterismo intervencionista para lla C
RPVP, se deberia considerar el mapeo electrofisiolégico preoperatorio y la ablacion de la TV
antes o durante la intervencién (256)
— EI EEF, incluida la estimulacion eléctrica programada, deberfa considerarse en la estratificacion de lla C
riesgo de MS en pacientes con algunos de los siguientes factores de riesgo: a) disfuncién VD/VI,
b) TV sintomatica no sostenida, ¢) duracion del QRS >180 ms, d) cicatriz extensa de VD en RM
— Un CDI deberia implantarse para prevencion secundaria de MS 1
— Elimplante de CDI deberfa considerarse en pacientes seleccionados con multiples factores de lla
riesgo para MS, que incluyan: a) disfunciéon de VI, b) TV sintomatica no sostenida, c) duracion
del QRS >180 ms, d) cicatriz extensa del VD en RM y e) TV inducible por estimulacién eléctrica
programada (257)
— La ablacion por catéter o cirugfa para TV sintomatica, sostenida y monomorfa con funcién biven- Iib C

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

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

Consideraciones adicionales

Ejercicios-Deportes: sin restricciones para pacientes asintomaticos con buena hemodinamia. Deben ser limitados
a actividades de baja intensidad los pacientes con riesgo para arritmias-MS, disfuncién biventricular avanzada
y dilatacién severa de Ao ascendente.



Consenso para el diagnostico y tratamiento de las Cardiopatias Congénitas del Adulto 2021 57

Embarazo: alto riesgo en pacientes no corregidas. Bajo riesgo en pacientes con buena hemodinamia. Riesgo
de arritmias e insuficiencia cardiaca derecha en pacientes con lesiones residuales significativas. El embarazo no
produce efecto adverso a largo plazo en la funcién cardiovascular.

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

11)_Atresia pulmonar con comunicacion interventricular

Introduccion

La atresia pulmonar con comunicacién 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 esté asociada a la presencia de un ductus arterioso permeable (DAP) en su sitio habitual u
originado en la pared inferior del cayado adrtico o bien por la presencia de CSPs mayores originadas la mas de
las veces de la aorta toracica (directas) o de sus ramas (indirectas) por persistencia de arterias primitivas que
permiten la irrigacion pulmonar. Puede suceder que sean de alto flujo y producir insuficiencia cardiaca. Los
ACC con esta anomalia 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 cirugia o cateterismo con la finalidad de posibilitar eventualmente una
focalizacion o rehabilitacién de la circulacién pulmonar (261). La asociaciéon con la microdelecién del cromosoma
22q11.2 es relativamente frecuente, por lo que se aconseja el estudio genético (262).

Historia natural modificada

Depende del tipo de irrigacion 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 morfologia del DAP
es adecuada, tiene la opcién de stent ductal por cateterismo (263). Posteriormente se efecttia reparacion de la
TF a mayor edad con menor riesgo que si se efectuara inicialmente, que puede ser la conducta en sitios con
cirugia de excelencia. La irrigacién pulmonar por CSPs puede permitir sobrevida sin paliacién inmediata. Si
estas colaterales tienen alto flujo provocando insuficiencia cardiaca, pueden requerir embolizacion de algunas
ramas por intervencionismo con catéter. Por el contrario, con irrigacion inicial adecuada dado que puede ocurrir
estenosis por proliferaciéon intimal (264), la conducta seria angioplastia transluminal con balén con stent o sin
él. La irrigacién 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 angiografico, es posible
la alimentacion de algunos segmentos por ambas circulaciones, lo que requiere conocer con exactitud cémo estan
irrigados para considerar el tratamiento quirtargico (265). En raros casos, la irrigaciéon depende de persistencia del
quinto arco aértico. Finalmente, de modo adquirido, las arterias bronquiales pueden convertirse en colaterales
de las arterias pulmonares periféricas.

Examenes diagndsticos

Los pacientes que llegan a la edad adulta muy rara vez no han sobrellevado intervenciones desde recién nacidos
y luego en la infancia, ninez y adolescencia. En la situacién ideal de TF con atresia pulmonar y DAP, después de
la reparacién tienen una evolucién semejante a los pacientes con TF reparada. Si se trata de aquellos con APCIV
e irrigaciéon predominante por CSPs pueden tener distintos grados de cianosis y sus consecuencias, dependiendo
de los tratamientos recibidos. En el examen cardiaco presentan un R2 tinico e intenso y distintos tipos de soplos,
sistélicos por EP o CIV, diast6licos por insuficiencia pulmonar y aértica o continuos por colaterales o paliaciéon
previa. Los exdmenes complementarios radiol6gicos muestran el ceer en sabot, en 20% de los casos arco adrtico
derecho y vasculatura pulmonar variada, segin la alteraciéon anatémica presente. EL. ECG por su parte revela
HVD, los que tienen hiperflujo pulmonar pueden presentar HVC, los operados con ventriculotomia BRD y por
altimo en los ACC arritmias variadas que se identifican mas bien con Holter. La ecocardiografia Doppler, ahora
con disponibilidad de imagenes tridimensionales, permite determinar las caracteristicas de la atresia, de la
CIV, el grado de dextroposicion de la aorta, el tamafo de las cavidades y arteria pulmonar, la presencia o no de
confluencia de las ramas, la fuente de irrigacion, origen y distribucion de las arterias coronarias y las anomalias
asociadas. Ademas, por la facilidad de su ejecucién es un instrumento ideal para uso intraoperatorio y posope-
ratorio, en el primer caso con ETE (266). Finalmente, para una acabada evaluaciéon anatémica y planeamiento
de la estrategia quirtrgica, la TAC y la RMC junto con el cateterismo cardiaco y angiocardiografia son cruciales
en forma multimodal para el estudio de esta compleja y heterogénea CC (267).
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Tratamiento quirdrgico

Los principios generales para el tratamiento dependen de la respuesta a los interrogantes de como llega la sangre
a los pulmones y como se origina la irrigacién de los segmentos broncopulmonares (265). Si la irrigacion solo
depende de un ductus, el tratamiento es similar al de una TF sin atresia pulmonar. La situacién es mas compleja
cuando hay CSPs de por medio. En esta circunstancia, la cirugia inicial consistia generalmente en tratar por
etapas y posteriormente en unifocalizar o rehabilitar la circulacién 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 mas radical consistente en unifocalizar y reparar por esternotomia en una etapa en lactantes con
cierre de la CIV, adecuacion del arbol arterial pulmonar nativo y colocacién de un conducto valvulado VD-AP
(269). Se trata de una cirugia muy compleja, de larga duracién y que debe realizarse en centros especializados
con extensa experiencia. Recientemente se actualizaron los resultados de Stanford en mas de 300 pacientes que
mostraron que, en el 80% de los casos, se logroé el objetivo, en el 15% por anatomia desfavorable se efectué ventana
aorto-pulmonar y unifocalizacion y, posteriormente, casi el 80% tuvo reparacién completa. Otros tipos de cirugia
se efectuaron en el 5%. En 97% del primer grupo se obtuvo reparacion completa y la mortalidad fue del 1,5%.
En los que se unifocalizé més shunt, la mortalidad fue 8% y en el 78% se logré finalmente reparaciéon completa.
Los reparados tuvieron una relacién de presion 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 quirtargico 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 méas complejos con AtPCIV- CSPs necesariamente debieran seguirse en centros
especializados de ACC teniendo en cuenta que requeriran intervenciones en el conducto VD-AP y reemplazo de
VP por intervencionismo asi como estudios de imagen multimodales por especialistas. Obviamente requieren
profilaxis de EI, administracion de las vacunas correspondientes, control odontolégico y, en caso de cirugias no
cardiacas, estas deberian realizarse en centros especializados y con una prolija evaluaciéon preoperatoria con
prueba funcional cardiopulmonar en cirugias programadas.

12) Conducto ventriculo derecho-arteria pulmonar

Sobre el total de més de 2 millones de portadores de CC en Estados Unidos , muy frecuentemente la anomalia

es valvular (aislada o asociada). Después de la valvula adrtica bictuspide, la OTSVD ocupa el segundo lugar en

frecuencia (273). Existen cuatro diferentes fenotipos estrictamente relacionados con la ubicacién anatémica

(véase seccion 8):

— a) estenosis subinfundibular, b) estenosis infundibular, c¢) estenosis valvular pulmonar (la forma
mas frecuente de OTSVD con sus fenotipos en cipula, displasico y univalvular o bivalvular como
en TF), d) estenosis pulmonar supravalvular (en tronco principal, bifurcacion o ramas, de novo
o secundaria como secuela de cerclaje o derivaciones sistémico-pulmonares). Cuando afecta al vaso mas del
50%, se considera significativa y requiere intervencién para liberar la estrechez (274).

— Una forma de OTSVD compleja y severa es aquella que no permite una reconstrucciéon anatémica nativa,
como ocurre en ciertas lesiones congénitas: AtP, truncus arterioso, TF, agenesia de valvula pulmonar, cirugia
de Rastelli y operacién de Ross.

Evaluacion y sequimiento

Los pacientes adultos con antecedentes de OT'SVD en cualquier ubicacién 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 transtora-
cico (ETT) y el transesofagico (ETE) més atn en la forma 3D y operado con experiencia, brindara informacién
atil y fiable a partir de la cual el especialista avanzara en estudios complementarios de mayor complejidad, tales
como TAC de alta resolucion, RMC y cateterismo cardiaco (27).

Las pruebas de gjercicio cardiopulmonar (PECP) estan tomando mayor relevancia en lo que se denomina
evaluacion de la reserva cardiorrespiratoria ante el gjercicio fisico; es una forma objetiva de cuantificar la tole-
rancia a la actividad fisica, permitiendo hacer un seguimiento comparativo con la evolucién de los sintomas. Las
pruebas recomendadas son la caminata de 6 (test de Cooper modificado) y la prueba de consumo maximo de
0, en gjercicio (VO, méax). Ambas son no invasivas y, realizadas por expertos, brindan valiosa informacién 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 lesion y la ubicacién anatémica; cuando
esta es critica produce falla extrema del VD y hasta su claudicacion. (27). Por otro lado, las lesiones leves pasan
absolutamente inadvertidas con funcién 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 intervencion, solo seguimiento anual, salvo
que aparecieran sintomas tales como fatiga, disnea y/o arritmias.

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

En el fenotipo de VP displasica esta indicada la plastica valvular pulmonar quirdrgica como tratamiento
inicial. Ante la presencia de un “anillo” pulmonar hipoplasico y/o estrechez del infundibulo del VD, es posible
que la plastica valvular no sea la correccion adecuada, por lo que se debera evaluar el recambio valvular o
implante de un tubo valvulado con reconstruccion y resecciones de bandas musculares mal implantadas y/o
hipertrofiadas a nivel del tracto de salida del VD; esto dependera del tipo de lesién, edad del enfermo y las rela-
ciones antropométricas. Hay informacién bien fundada que avala la colocacién una prétesis valvular del mayor
diametro cada vez que sea posible.

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

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

En relacién con el momento del procedimiento (Tabla 36) se considera: a) la OTSVD a cualquier nivel mayor
de 64 mm Hg, cuando no necesita sustitucion valvular e independiente de los sintomas, debe ser reparada(CR:
I- NE:C); si el gradiente es menor de 64 mm Hg se debe intervenir cuando hay sintomas relacionados con la
OTSVD, FEVD reducida o IT moderada y shunt de D-I por CIA o CIV (CR:Ila-NE:C); b) un gradiente superior a
64 mm Hg en un paciente sintomaético y la sustitucién quirtrgica como la tinica opcién, se recomienda la cirugia
(CR:I-NE:C); en caso de que el paciente esté asintomatico, se recomienda la cirugia cuando presenta algunas de
las siguientes condiciones: PECP reducida, FEVD baja o IT significativa, presién sist6lica de VD superior a 80
mm Hg y/o shunt D-I por CIA o CIV (CR:I-NE:C); ¢) la intervencién en ERAP debe ser considerada si la estenosis
es mayor del 50% y la presion sist6lica de VD es mayor de 50 mm Hg (CR:I1a-NE:C) (27).

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

¢Gradiente pico > 64 mm Hg ?

NO Sl
Con 1 0 més: ¢Reemplazo valvular requerido para la intervencion?
Sintomas por OTSVD
Funcion VD T+ L 1T
CCDalporClAocClV

NO Sl NO Si
Control Intervencion Intervencion al Asintomatico Sintomatico
periédico (Clase lla) margen de Cx:
(Clase 1)
Capacidad de esfuerzo Intervencion
Funcion VD L + 11T (Clase I)

Presion VD 1 80 mm Hg
CCDalporClAoClV
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El implante de protesis valvulares percutaneas en posiciéon pulmonar es un recurso terapéutico tutil y valido,
siempre y cuando la estenosis sea solamente valvular, en ausencia de compromiso infundibular y sin dilatacién
aneurismatica del tronco de AP. En caso contrario, es recomendable un procedimiento quirargico.

El tipo de protesis para implantar dependera de las caracteristicas de la lesion y su morfologia. Los resultados
iniciales y a mediano plazo son muy aceptables y se estima que, con relacién a la cirugia, la sobrevida y la liber-
tad de reintervencién son comparables. La durabilidad limitada por biodegradacién ocurre en todos los injertos
valvulares biolégicos no autélogos y se conoce como deterioro valvular estructural (DVE) (276, 276 bis).

Sobre las proétesis biolégicas implantadas por catéter hay buena informacién que evidencia, sin justificacién
rigurosa, mayor incidencia de EI protésica (277). Estos pacientes deben ser controlados posteriormente con
aspirina porque se infiere que la EI se debe al acimulo previo de plaquetas.

Los homoinjertos pulmonares criopreservados y con proceso de des-celurizacién demostraron ser los injertos
valvulares pulmonares de mayor durabilidad, aunque, en el “mundo real”, estos conductos biolégicos son de dificil
acceso y disponibilidad. La cirugia de reemplazo valvular pulmonar es uno de los procedimientos quirirgicos mas
frecuentes entre los ACC. El injerto de eleccion seria un homoinjerto pulmonar criopreservado; otras alternativas
validas son valvulas biolégicas porcinas sin soporte y que tienen incorporada la primera porcién de la aorta as-
cendente; también son una opcion las valvulas biolégicas de pericardio bovino con proceso de desmineralizacion,
lo cual retrasaria el proceso de biodegradacion que lleva al DVE. Mas adn, algunas valvulas de pericardio bovino
originalmente disenadas para posicion aértica estdn montadas sobre un ingenioso soporte metéalico expandible
previendo un futuro DVE y la eventual necesidad de implantar una nueva prétesis biol6gica por catéter, técnica
“valve in valve” (valvula dentro de otra valvula). El soporte expandible por balén facilita el agrandamiento del
anillo permitiendo el implante percutdaneo de una nueva VP de mayor didmetro. Cuando es necesario im-
plantar o reemplazar un conducto VD-AP, se debe tener absolutamente presente la posibilidad de
reiteradas cirugias en el transcurso de la vida del paciente; por ello es imprescindible realizar la
operacion mas duradera y dejando previstas futuras reintervenciones.

Las OTSVD que cursan con una evolucién insidiosa pueden desarrollar disfuncién severa del VD e IT secun-
daria a dilataciéon del anillo valvular (278); es fundamental efectuar plastica de esta valvula con colocacién 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 protesis valvulares pulmonares implantadas por cateterismo o cirugia

Bioprotesis DVE a 3 afios DVE a 5 afos DVE a 10 afos
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 Il - 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 nimero de pacientes correpondientes a los porcentajes. DVE: deterioro
valvular estructural.

Informacién muy reciente proveniente de un estudio multicéntrico aleman (276) con un namero considerable
de pacientes (997 enfermos) y por un periodo 40 anos, con las limitaciones propias de este tipo de evaluaciones, y
en quienes se habian implantado por cirugia o por catéter valvulas pulmonares protésicas y/o se habian colocado
stents, la evidencia mostr6 que en el transcurso de 30 anos el 80% necesit6é 3 procedimientos, 20% reemplazos
valvulares quirtirgicos y 42% reemplazos valvulares percutaneos o quirargicos, lo que equivale a un procedimiento
cada 2,6 afos. Las valvulas implantadas por catéter recién se analizaron a partir de los tltimos 10 afos. Una vez
mas quedoé en evidencia que los homoinjertos pulmonares fueron las proétesis de elecciéon 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 unién ventriculo-arterial donde la Ao emerge del VD y la AP

del VI. De esa manera se crean dos circuitos en paralelo, aislados entre si a menos que exista una comunicacién

auricular, ventricular o un ductus.

a) Prevalencia al nacer: es de 0,211/1000 nacidos vivos y mas frecuente en varones, con una relacién 2/1.

b) Alteraciones anatémicas: puede presentarse de manera aislada, denominandose TGA simple, o asociarse a
otras CC como CIV (45%), obstruccion al tracto de salida del VI (25%) y CoA (5%), conformando una TGA
compleja.

c¢) Fisiopatologia inicial y evolutiva: en el recién nacido (RN), si tiene un FOP o un pequeno defecto septal (60%),
la acidosis metabdlica sera lo predominante. En caso de tener una CIV grande (20%), insuficiencia cardiaca
congestiva (279). Dejada a libre evolucidn, la sobrevida es excepcional.

d) Intervenciones quirdrgicas y por catéter iniciales: la mayoria de los pacientes adultos habran sido sometidos
auna septostomia auricular temprana con el catéter balén de Rashkind. Posteriormente son tres las opciones
quirdrgicas con las que los adolescentes/adultos pueden llegar a esa edad.

Cirugia de Mustard o Senning (switch auricular o reparacién fisiolégica)
Consiste en redirigir los retornos venosos sistémicos y pulmonares con pericardio o dacrén (Mustard) o con el
tabique y pared auricular (Senning).

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

Las complicaciones mas comunes:

— Insuficiencia del VD sistémico: determinante fundamental de la supervivencia.

— Desarrollo de EsubP asociado o no con movimiento anterior sistélico de la valvula mitral.

— Regurgitacién tricuspidea (valvula 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 disfuncién del nédulo sinusal y de las incisiones quirdargi-
cas del tejido auricular. Las taquiarritmias auriculares se toleran mal debido al tamafo considerablemente
reducido de los compartimentos auriculares.

Los pacientes con bloqueo AV completo a menudo tienen ritmos de escape adecuados y son asintomaticos; no
obstante, tienen riesgo de sincope y muerte sabita.

— Taquiarritmias ventriculares: TV o FV.

— Obstruccion de la vena cava inferior o de la vena cava superior como complicacion tardia en 5 a 10% de los
pacientes.

— Enteropatia perdedora de proteinas.

— Alteraciéon en la ventilacién/perfusion.

— Hipertensién pulmonar puede ser tanto poscapilar como precapilar (HAP).

— Muerte subita.

Las tasas de supervivencia a 20 anos después de las operaciones de Mustard y Senning fueron 78% y 84%,

respectivamente (280. La capacidad de ejercicio esta reducida por disminucién del volumen minuto (281).

Exdmenes diagndsticos

De rutina

En el ECG: signos de hipertrofia de cavidades derechas, taquiarritmias o bradiarritmias, ritmos de la unidn,
ritmo de marcapaso, etc. La ergoespirometria permite evaluar la repercusion de las secuelas morfologicas en la
hemodinamica del paciente que pueden influir en el rendimiento del gjercicio. El estudio Holter permite detectar
las anormalidades de la conduccién ya mencionadas.

Especiales

Ecocardiograma: es fundamental la evaluacion y btusqueda de estenosis de las vias venosas sistémicas o pulmo-
nares, o ambas, la fuga del deflector auricular (que acttia como septo interauricular fisiolégico), insuficiencia
tricuspidea (valvula AV sistémica), disfuncion sistémica del VD y signos de hipertensiéon pulmonar.
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RM cardiaca

Permite evaluar los deflectores venosos sistémico y pulmonar en busca de obstruccién o fugas mediante una
variedad de técnicas. El uso del realce tardio con gadolinio en el VD se asocié a edad avanzada, disfuncion del
VD, menor consumo maximo de oxigeno y efectos adversos, como la taquiarritmia auricular (282).

TAC cardiaca
La TAC es muy adecuada para visualizar la extremidad superior distal de la via venosa sistémica, en su entrada
en la auricula derecha, para evaluar algin estrechamiento u obstrucciéon. También evalta la via venosa pulmonar.

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

Estudio electrofisiolégico

El EEF revela un deterioro de la funcién del nédulo sinusal en 37 a 100% de los pacientes. Esta anomalia des-
pués de las operaciones de Mustard o Senning es frecuente pero la identificacién de los pacientes con riesgo de
desarrollar enfermedad del nédulo resulta dificil (283).

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

Tratamiento intervencionista con catéter/cirugia
Pruebas de electrofisiologia, ablacion, terapia de resincronizacién cardiaca y desfibriladores automaéticos im-
plantables:

El mantenimiento del ritmo sinusal es el objetivo en todos los pacientes. La ablacién con catéter con mapeo
intracardiaco se recomienda como tratamiento de primera linea sobre el tratamiento farmacolégico a largo plazo,
aunque los estudios e intervenciones electrofisiologicas son complejos, ya que los deflectores interfieren con el
acceso normal a las auriculas (285).

Elistmo cavotricuspideo es en general el objetivo principal del EEF. La estimulacion eléctrica programada para
la estratificacién del riesgo no es util. Los pacientes con bloqueo AV completo tienen riesgo de sincope y muerte
subita, por lo que generalmente se justifica el implante de MP. El tratamiento de las taquicardias ventriculares
y la indicacién de CDI siguen las recomendaciones generales para ACC.

Tabla 38. Recomendaciones para la intervencion con catéter (27)

Clase Nivel

— En pacientes sintomaticos con estenosis del deflector, se recomienda la colocacién de stents | C

cuando sea técnicamente posible

— En pacientes sintomaticos con fugas del deflector y cianosis en reposo o durante el ejercicio, 1 C
o con una fuerte sospecha de émbolos paradojicos, se recomienda la colocacion de un stent
(cubierto) o el cierre con dispositivo cuando sea técnicamente posible

— En pacientes con fugas en el deflector y sintomas debidos a un shunt izquierda a derecha, se | C
recomienda la colocacién de un stent (cubierto) o el cierre con dispositivo cuando sea técnica-
mente posible

— En pacientes asintomaticos con fugas del deflector con sobrecarga de volumen ventricular lla C
debido a un shunt izquierda a derecha, se debe considerar la colocacién de un stent (cubierto)

o el cierre con dispositivo cuando sea técnicamente posible
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Tabla 39. Recomendaciones para cirugia (27)

Clase Nivel

— En pacientes sintomaticos con obstruccion de la auricula venosa pulmonar, se recomienda la 1 C

reparacion quirdrgica (rara vez es posible la intervenciéon con catéter)

— En pacientes sintomaticos con estenosis del deflector no susceptibles de intervencion con caté- | C
ter, se recomienda la reparacion quirdrgica

— En pacientes sintomaticos con fugas en el deflector no susceptibles de cierre con catéter, se 1 C
recomienda la reparacion quirdrgica

— En pacientes con insuficiencia valvular AV sistémica severa (tricspide), sin disfuncién sistolica lla C
ventricular significativa (FE > 40%), se debe considerar la reparacién o reemplazo valvular,
independientemente de los sintomas

— El uso de bandas en AP no se aconseja en adultos, como entrenamiento del VI para un switch [} C

arterial posterior

Cirugia de switch arterial o cirugia de Jatene o reparacién anatémica
Se inici6 en 1976 y actualmente hay adolescentes y adultos con este procedimiento.
Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

Las complicaciones mas comunes son:

— Hipoperfusién coronaria: el pronéstico a largo plazo depende principalmente de que el implante coronario
crezca sin kinking.

— Dilatacion de la raiz de la neoaorta e insuficiencia aértica.

— 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 aértica: poco comin y ocurre en aproximadamente el 0,1% de los pacientes.

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

Exdmenes diagndsticos

— EI ETT es la modalidad mas costo-efectiva que proporciona informacién sobre la funcién del ventriculo
izquierdo (global y regional) y estenosis en los sitios anastométicos arteriales. Debido a su posicion, muy
anterior y justo detras del esternén, la visualizacién ecocardiografica de la bifurcacién y de ambas ramas es
muy dificultosa.

— La RMC permite abordar de manera integral las secuelas posoperatorias mas comunes e informar el estado
tanto de los ventriculos izquierdo y derecho, como la presencia de fibrosis y/o infarto de miocardio, la exten-
sion de la obstruccion de los tractos de salida de los ventriculos, la extension de la obstruccién de la AP y el
calculo del flujo en sus ramas.

— La TAC es 1til en pacientes que tienen contraindicaciones para la RMC. En aquellos que se someteran a una
intervencion arterial pulmonar para aliviar la estenosis de la raiz o rama neopulmonar, la TAC es el método
ideal para evaluar dicho territorio (288).

— El cateterismo cardiaco, incluida la cinecoronariografia, estd indicado en caso de disfuncién del VI y sospe-
cha de isquemia miocardica, en el caso de estenosis severa de la rama pulmonar y valoraciéon no invasiva no
concluyente o sospecha de HAP.
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Recomendaciones para el tratamiento por cateterismo y cirugia (Tabla 40)

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

Recomendaciones Clase Nivel

— Se recomienda la colocacion de un stent o cirugia para la estenosis de la arteria coronaria que | C
causa isquemia

— Se debe considerar la cirugfa de la raiz neoadrtica cuando la raiz es > 55 mm o considerar el lla C
reemplazo de la valvula neoadrtica segun las guias de valvulopatias cardiacas

— Se debe considerar la colocacion de un stent para la estenosis de ramas de la AP, independien- lla C
temente de los sintomas, si hay una disminucién del diametro >50% y PSVD >50 mm Hg y/o

una disminucion de la perfusién pulmonar que se corresponda

Cirugia de Rastelli

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

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

Las complicaciones mas frecuentes son:

— CIV residual: en general es una complicacién posoperatoria relativamente comun de los procedimientos de
Rastelli y Nikaidoh. Por lo general son pequenos.

— Dilatacién y disfuncién ventricular.

— Obstruccion subaértica: consecuencia de hipertrofia muscular (cuando hay cono subaértico), estrechamiento
de la CIV, inserciones de las cuerdas AV anormales y/o formacion de tejido fibroso.

— Obstruccion o regurgitacion 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 stibita o por insuficiencia cardiaca.
A largo plazo se informa una supervivencia a los 20 anos del 59% (289) y supervivencia libre de eventos a 20

anos 20-30%. El reemplazo del conducto VD-AP es la indicacién més comun de reintervencion.
La capacidad de gjercicio esta reducida y la mayoria requerira alguna reintervencién ya sea quirargica o por

cateterismo.

Exdmenes diagndsticos

— Laecocardiografia permite evaluar la CIV residual, ubicacién, tamano y gradiente de presién, la obstruccion
subadrtica recurrente, el conducto VD-AP y la estimacion de la presion de AP a través de la regurgitacion
tricuspidea si esta presente.

— La RMC proporciona de manera integral informacién relacionada con las secuelas posoperatorias mas comu-
nes. Deben interpretarse con cautela los gradientes estimados al momento de evaluar las prétesis tubulares.

— La TAC evalta los detalles anatémicos similares a los descriptos en el ecocardiograma y la resonancia.

— El cateterismo puede ser necesario para la evaluacién hemodinamica de la estenosis del conducto, y la angio-
grafia puede ser util para detectar el nivel de estenosis y la estenosis periférica de la AP,
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Recomendaciones para intervenciones por cateterismo y cirugia (Tabla 41)

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

Clase Nivel

— Siuna CIV residual genera sintomas o sobrecarga de volumen del VI, se debe realizar un trata- 1 C

miento quirdrgico o por cateterismo
— Los pacientes sintométicos con PSVD > 60 mm Hg (puede ser menor en caso de flujo reducido) 1 C
y/o insuficiencia pulmonar (IP) severa deben someterse a una intervencion preferentemente con
catéter si es anatémicamente factible
— Los pacientes asintomaticos con obstruccién severa del TSVD y/o IP severa deben ser conside- lla C
rados para intervencion, preferentemente con catéter si es anatémicamente factible, cuando al
menos uno de los siguientes criterios esta presente:
e Disminucion de la capacidad de ejercicio objetivo (CPET)
e Dilatacién progresiva del VD con VFSVD indexado > 80 ml/m?, y / o VFDVD indexado >160 ml/m?,
y/o progresion de la IT al menos moderada
e Disfuncion sistdlica progresiva del VD
* PSVD > 80 mm Hg

Recomendaciones en el seguimiento

Deben permanecer bajo vigilancia periédica en un centro terciario especializado. E1 momento de la intervenciéon
y/o reintervencion, el uso de la terapia con medicamentos y dispositivos, las opciones de trasplante y la atenciéon
al final de la vida deben discutirse en un entorno multidisciplinario “seguro” y avanzado (290).

14) Transposicion corregida de grandes arterias

Introduccion

La TCGA es la doble discordancia, auriculo-ventricular (AV) y ventriculo-arterial (VA). La doble discordancia
genera una correccion oximétrica y de ahi el nombre de transposicién corregida. Es una cardiopatia infre-
cuente, con una prevalencia <0,5% de las CC y predomina en varones (2:1).

La fisiopatologia y evolucién difieren en la forma aislada o si existen malformaciones asociadas; de eso depende
el curso clinico de los adultos, que a menudo habran requerido una intervencién pediatrica (291). Aquellos que
llegan a la adultez han sido operados oportunamente o tienen una fisiologia equilibrada.

Los ventriculos son anatémicamente normales, pero se encuentran invertidos en su posicién (inversién ven-
tricular). Los grandes vasos se encuentran en transposicién: lo mas frecuente es la Ao delante y a la izquierda
de la AP (L-TGA). La AD esta a la derecha de la Al y recibe el retorno venoso (RV) sistémico, conecta con el VI
a través de la VM. La Al recibe el RV pulmonar, conecta con el VD a través de la VT. El VD est4 a la izquierda
del VI. La Ao emerge del VD (que recibi6 el RV pulmonar) y la AP del VI (que recibié 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-
cardiacos. Las asociaciones mas comunes son CIV, EP, patologia de la VT que se encuentra en posicién sistémica
(displasia, anomalia de Ebstein, entre otras) y anomalias en la conduccién AV. La posicién de la AP en la TCGA
predispone ala OTSVI y da lugar a EP subvalvular. La posicién del nédulo AV y el curso del haz de His suele ser
anormal y predispone a trastornos de la conduccién. Se asocia frecuentemente a vicios de posiciéon (mesocardia o
dextrocardia). La TCGA asociada a cardiopatias mas complejas, como a fisiologia univentricular, no se abordara
en este capitulo.

Evolucion

Los pacientes con TCGA aislada rara vez desarrollan complicaciones antes de la edad adulta y lo mas frecuente es el
compromiso del VDs y la VT. La disfuncién del VDs suele ser subclinica y manifestarse en la 4.2y 5.2 década de la vida
(292). La insuficiencia coronaria relativa seria importante en el desarrollo de la disfuncién del VDs y de la aparicién
de isquemia asintomatica en estos pacientes después de la 4.2 década de la vida (293). La TCGA asociada a CIV y EP
suele presentarse en la infancia con un cuadro simil TF leve con cianosis de grado variable. La TCGA asociada a CIV
sin EP tiene una presentacion similar ala de CIV grande aislada con hiperflujo pulmonar e IC. La VT anatémicamente
anormal tiene riesgo de IT progresiva, que es un predictor independiente de muerte en la TCGA (294, 295). Ademas,
el VDs se hipertrofia y dilata, se produce dilatacién del anillo de la VT y contribuye al empeoramiento de la I'T.
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Trastornos de la conduccién AV y otras arritmias: los trastornos de la conducciéon AV son importantes
determinantes de la evolucion. Es frecuente el bloqueo AV completo (BAVC), con una tasa de progresién del 2%
anual, que puede verse hasta en un 50% en >50 afos. Se asocia a arritmias auriculares (p. €j., FA en pacientes
con IT severa). Se asocia a sindrome de WPW hasta en el 24% de los casos.

Secuelas y complicaciones
Las complicaciones tardias son:
— Disfuncién y falla del VDs, que evoluciona a IC.
— IT progresiva (30% de los casos).
- OTSVL
— BAVC (2% de pérdida de conduccién AV por ano). Puede ocurrir durante el embarazo.
— Miocardiopatia de VD.

La TCGA puede requerir cirugia 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 cirugias pueden producir
complicaciones. En el caso de anastomosis sistémico-pulmonar puede haber distorsién de las ramas pulmonares
y un periodo 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 complicacion de la cirugia reparadora, en especial en la cirugia de TCGA asociada a CIV en
situs solitus (por la disposicion del tejido de conduccion en estos casos). La prevalencia del BAV completo espontaneo au-
menta con la edad (296, 297). Ocurre hasta en un 50% de los pacientes > 50 anos con una tasa de aparicién del 2% anual.

Diagnéstico
Examen fisico. En la TCGA aislada se suele auscultar un R2 reforzado por la posicién anterior de la Ao. En la
TCGA asociada a otros defectos, ademas del R2 reforzado, se suman los soplos de las malformaciones asociadas.

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

Radiografia de torax. La forma cardiaca, la relacién cardiotoracica y el flujo pulmonar varian en funcién
de que se trate de una forma aislada o con defectos asociados.

Ecocardiografia. Es el estudio clave para el diagnéstico. Se identifican la doble discordancia, los defectos
asociados y la funcién ventricular y valvular.

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

EEF. Se considerara segan la evolucion.

RMC. Es razonable en adultos con TCGA para determinar las dimensiones y la funcién sistélica del VDs.
(Recomendacién y nivel de evidencia ITa C-DL) (26).

Cateterismo cardiaco. No se realiza habitualmente. Puede ser ttil para la valoracion de la presiéon pulmo-
nar en los casos asociados a CIV e IC.

Tratamiento

Tratamiento Médico. Se focaliza en la prevencion de la progresion de la disfuncién ventricular. El manejo

farmacolodgico 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).

Cirugia reparadora. Segln cada caso y considerando la presencia o no de IT y/o disfuncién del VDs, se
hara la cirugia reparadora (en general en forma escalonada y durante la infancia o la ninez). En el caso de CIV
asociada a EP: cierre de CIV + conexién VI-AP (quedando el VDs) o una combinacién de las cirugias de Senning
y Rastelli + conexiéon VD-AP (VI queda sistémico). En el caso de CIV sin EP podra realizarse solo cierre de CIV
(quedando el VDs) o doble switch (quedando el VI como ventriculo sistémico). En los adultos con fallo del VDs,
el doble switch no suele ser una buena opcion.

Reemplazo VT. La IT a menudo se debe a una VT displasica y se ha demostrado que es un predictor inde-
pendiente de muerte en pacientes con TCGA. La disfuncién del VDs a menudo se atribuye a una IT de larga
duracion, por lo cual es importante la intervencién oportuna de la VT. Dado que tras la plastica de la VT suele
recurrir la IT, en general se prefiere el reemplazo valvular.

— Pacientes sintomaticos: se recomienda el reemplazo de la valvula tricispide para adultos sintomaticos con
TCGA e IT grave, con funcién ventricular sistémica preservada o levemente deprimida. (CR:I- NE:B-NA)
(26). En este grupo de pacientes y con una FE >40% est4 indicado el reemplazo de la VT. (I C) (27).

— Pacientes asintomaticos: en adultos asintomaticos con IT grave y dilatacién o disfuncién leve del VDs es ra-
zonable el reemplazo de la VT (CRIIa NEC-LDL (26). Las guias europeas consideran en la recomendacién
una FE >40%. (CR:I1a NE:C) (27).
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La presencia de una FE <40%, PAP >50 mm Hgy CF III-IV preoperatoria se asocian a mortalidad tardia (299).

Intervencion en conducto VI-AP. Los conductos VI-AP en la TCGA son una opcién de tratamiento durante
la infancia en la TCGA asociada a EP o a AtP. Suelen presentar disfuncién progresiva.

Se puede considerar el reemplazo o la intervencion del conducto para adultos con TCGA y disfuncién sinto-
matica del conducto VI-AP, reconociendo que desprecargar el ventriculo subpulmonar puede tener un impacto
perjudicial en la funcién de la valvula auriculo-ventricular sistémica (CR:IIb -NE:B-NR) (26).

La intervencidn, ya sea por via percutanea o quirtrgica (reemplazo), disminuira la presién en el ventriculo
subpulmonar y desplazando el septo interventricular hacia el VI subpulmonar, lo cual puede empeorar la IT y
tener un impacto perjudicial en la funcién del VDs.

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

Trasplante cardiaco. Puede considerarse en adultos con TCGA con severa disfuncién del VDs (293).

La expectativa de vida esta reducida. De los adultos con TCGA con defectos asociados, solo el 50% se encuentran vivos
a los 40 anos, mientras que en la TCGA aislada, el 50% se encuentran vivos a los 60 anos. 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 evolucién. Los
pacientes sintomaéticos requieren seguimiento estrecho. Siempre se deben pesquisar complicaciones en relacién
con las alteraciones de la conduccién, y la disfuncién de la VT y del VDs.

15) Corazoén univentricular

Introduccidn y antecedentes

El término corazén univentricular (o ventriculo Gnico, ambos términos se usaran indistintamente) engloba una

variedad de malformaciones en las que falta el VD o el VI o, si estan presentes, son severamente hipoplasicos,

por lo tanto, no son pasibles de manejar un volumen minuto pulmonar y por ende de reparacion biventricular.
Su incidencia cada 1000 nacidos vivos, puede calcularse sobre la base de una recopilacién de 62 estudios (165,300)

(Tabla 42) y estas malformaciones se asocian con multiples anomalias intracardiacas y extracardiacas (Tabla 43).

Tabla 42. Incidencia cada 1000 nacidos vivos

Cardiopatia Incidencia Desvio Cuartilo Mediana Cuartilo Incidencia
Media Estandar Inferior Superior Anual en
x 1000 NV RepArg (5)
Hipoplasia Corazén Izquierdo (1) 0,266 0,0216 0,154 0,226 0,229 199,5
Hipoplasia Corazén 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 Tricuspidea 0,079 0,052 0,024 0,092 0,118 59,25
Total 0,694 - - - - 516

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

Tabla 43
CIA, CIV, Canal AV, DAP Estenosis, regurgitacion y atresia de valvulas AV
EAo (valvular, subvalvular) y atresia Anomalfas retorno venoso sistémico (VCS izq, ausencia VCS der,
Anomalfas del arco adrtico (hipoplasia, interrupcion, coartacion) idem innominada, interrupcién VCI)
EP (valvular, subvalvular y atresia) Anomalias retorno venoso pulmonar (supracardiaco, cardiaco e
Anomalias de ramas (estenosis, hipoplasia, ausencia) infracardiaco)
Conexiones discordantes TGA y MGA Colaterales aorto-pulmonares

Asplenia y polisplenia
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Como adultos, la gran mayoria de los pacientes con estas afecciones habran pasado por una paliacién neo-
natal, una operaciéon de Glenn (anastomosis cavopulmonar superior) como lactantes (301), y una operaciéon de
Fontan-Kreutzer (FK) con conducto extracardiaco en la infancia (302-304) (Figura 7), aunque infrecuentemente
se podran encontrar pacientes con una paliacion inicial o sobrevivientes naturales sin cirugia.

Los pacientes con ventriculo inico (VU) pueden presentar como recién nacidos cuatro situaciones hemodi-
namicas diferentes:

- Sin restricciéon anatomica del flujo sanguineo pulmonar y sin obstruccion sistémica: si la circula-
cién pulmonar no se modifica (es decir, sin cirugia), muchos pacientes moriran en la infancia debido a insuficiencia
cardiaca intratable por aumento del flujo sanguineo pulmonar. Aquellos que sobreviven a este periodo habran
desarrollado HAP. Este serda un determinante principal del resultado a largo plazo. Estos pacientes deben recibir
un cerclaje de AP para restringir el flujo sanguineo pulmonar en los primeros meses de vida. Un cerclaje eficaz
protegera contra la HAP, al tiempo que permite un flujo sanguineo pulmonar suficiente para limitar el grado de
cianosis. Un cerclaje demasiado flojo dara como resultado hiperflujo pulmonar e HAP a pesar del cerclaje. Si el
cerclaje es demasiado ajustado, el flujo sanguineo pulmonar sera limitado, lo que provocara una cianosis grave.

- Obstruccion del flujo sanguineo pulmonar (EP o AP): en ocasiones, la obstruccién es moderada: el
flujo pulmonar es adecuado (no excesivo, evitando asi el desarrollo de HAP y no demasiado restringido, por lo
tanto, sin cianosis extrema). Estas situaciones equilibradas son la excepcién, pero permiten la supervivencia
hasta los 6 a 8 meses sin necesidad de cirugia. La mayoria de los pacientes que presentan flujo pulmonar severa-
mente restringido requieren la infusién de prostaglandinas para mantener el ductus arterioso abierto hasta la
operacién de derivacién sistémica a AP, (Blalock-Taussig modificada mediante interposicién de tubos de PTFE
entre arteria innominada y AP). Si una derivacion sistémica a AP es demasiado grande, el hiperflujo pulmonar
provocara insuficiencia cardiaca. Con el crecimiento, los pacientes comenzaran a estar mas cianéticos, al no poder
aumentar el flujo pulmonar por el conducto protésico.

- Sin restriccién anatémica del flujo sanguineo pulmonar, pero restriccion del flujo sistémico: la
obstruccién al flujo sistémico provocara rapidamente un aumento del flujo pulmonar con caida del flujo sistémico.
Esta situacion puede estar presente debido a una CoAo o debido a obstruccién de un foramen bulboventricular
que comunica el VU con una camara rudimentaria de salida de la cual emerge la aorta, o hipoplasia severa de
las cavidades izquierdas con atresia o estenosis de la salida adrtica. Los pacientes requieren la infusion 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 cirugia precoz, una operacion de Norwood o de Damus-
Kaye-Stansel, o —si la salida aértica es adecuada— un cerclaje con plastica de CoAo. Las obstrucciones sistémicas
deben ser tratadas tempranamente para evitar la hipertrofia del VU o su disfuncién severa.

- Restriccion severa al drenaje venoso pulmonar con cualquier situaciéon de tractos de salida adértico
y pulmonar: este modelo hemodindmico provoca colapso circulatorio en los primeros dias de vida, debido a cianosis
severa, no por hipoflujo pulmonar sino por falta de un adecuado retorno venoso pulmonar a las cavidades cardiacas.
Esto puede deberse a una anomalia total de retorno venosos pulmonar obstructiva o una CIA restrictiva en pacientes
con atresia o estenosis mitral. Estos pacientes también requieren cirugia emergente en la primera semana de vida.

Una vez pasada la etapa neonatal de la paliacidn, 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 mas el flujo pulmonar
ya que las fuentes de flujo pulmonar se cierran, y solo bombea hacia el territorio sistémico. La saturacion aumenta
generalmente a 82-86% y la relacién Qp:Qs pasa a ser de 0,6 a 1, pues en el lactante o nino pequeno 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 derivacion sistémico-pulmonar o un tracto de salida pulmonar severamente esteno-
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 anos generalmente, se indica la operaciéon de FK, debiendo presentar
los pacientes resistencias pulmonares bajas y funciéon ventricular adecuada. Se interpone un tubo de PTFE de
16 a 22 mm de diametro entre la vena cava inferior y una rama pulmonar. De esta manera, el corazén recibe
solamente el flujo de las venas pulmonares, quedando como un corazén bicameral: una auricula coman y el VU.
La cianosis entonces se alivia casi completamente. La mayoria de los centros de cirugia cardiovascular utiliza
una “fenestracion” (Figura 6) entre el conducto extracardiaco y la auricula, con el objeto de aliviar las compli-
caciones asociadas a una presion venosa alta, que sera de por vida luego de la cirugia de FK. El flujo pulmonar
es pasivo; para que este exista debera haber un gradiente de presion entre la presion de AP o presiéon de cavas
(generalmente 12 a 15 mm Hg) y la presion de auricula izquierda o fin de diastole del VU (5 a 8 mm Hg). De
estar presentes otras lesiones como estenosis de ramas, insuficiencia de valvula AV o estenosis subadrtica, se
deberan corregir, pues es crucial para la evolucién temprana y tardia que no existan lesiones residuales. Esto
representa un factor de riesgo adicional para la cirugia. La mortalidad de este procedimiento es baja, entre el
0y el 2%, y algunos centros informan mejoria de resultados a partir del uso de parada circulatoria hipotérmica
total y descompresion linfatica concomitante (305).
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En el campo de la cirugia cardiaca, la introduccién del procedimiento de FK revolucioné el cuidado de los
pacientes con corazén univentricular. Los resultados alejados en términos de funcionalidad demuestran su su-
perioridad con relacion a las paliaciones sistémico-pulmonares o la operacién de Glenn, permitiéndole a la gran
mayoria de los pacientes percibir su estado como bueno, estar en la categoria de insuficiencia cardiaca (NYHA)
1 0 2 e integrarse a la sociedad (306). La sobrevida actual del FK con conducto extracardiaco es superior al 90%
a los 20 anos (307). (Para mas informacién remitirse al capitulo de cirugia de FK de esta guia de consensos).

Un tema de consideracion es el sindrome del corazoén izquierdo hipoplasico, que es la forma més comin de
coraz6n univentricular. Es fatal, a menos que se realice una paliaciéon quirtrgica en el periodo neonatal. La
reparaciéon de Norwood, que en los mejores centros tienen una mortalidad del 5 al 15% es el primero de 3 pasos
en la paliacién y consiste en septectomia auricular, seccion transversal y ligadura de la AP principal distal con
construccién de una derivacion sistémica a AP, y anastomosis del tronco proximal de la AP principal a la aorta
ascendente hipoplasica con aumento de todo el arco aértico desde la unién sinotubular hasta mas alla del conducto
arterioso. Las cirugias posteriores incluyen el Glenn y el FK. Las secuelas del sindrome del corazon izquierdo
hipoplésico son en gran parte las de la paliacién de FK, pero las preocupaciones adicionales relacionadas con
la anatomia subyacente y la reparaciéon de Norwood son importantes en pacientes con sindrome del corazén
izquierdo hipoplasico. Estos incluyen un neurodesarrollo inferior y la falla del VU de caracteristicas derechas:
la mortalidad alejada y la tasa de falla de FK son mayores en pacientes con corazon izquierdo hipoplésico (308).

Lesiones residuales, secuelas y complicaciones

La mayoria de los pacientes que llegan a adultos con corazén univentricular habran recibido una operacién de
FK a fines de la primera o en la segunda infancia. Las manifestaciones clinicas pueden incluir cianosis central,
dedos en palillo de tambor y, a menudo, asimetria toracica con precordio en el lado donde se encuentra el cora-
z6n 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 cardiaco suele ser tinico, pero el resto de
la auscultacién depende de las anomalias asociadas, como insuficiencias de valvulas AV o estenosis subadrtica
o EP residual. Como regla, un paciente sometido a cirugia de FK NO debe soplar. La presencia de soplo marca
una importante lesién residual. E1 ECG puede revelar alteraciones del ritmo o de la conduccién. La taquicardia
auricular y el aleteo eran un hallazgo comtan con las técnicas antiguas de operaciéon de FK como la anastomosis
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atriopulmonar, utilizadas en los anos 70 y 80. Segin su estado clinico estos pacientes pueden requerir una re-
conversion quirurgica a conducto extracardiaco.

Para el sobreviviente natural o con una paliacién (sin FK), una evaluacién exhaustiva clinica y diagnostica
es fundamental. Si la situacion clinica es estable, el riesgo debe sopesarse con mucho cuidado frente al posi-
ble beneficio, ya que una operacion de FK solo puede considerarse en pacientes que presenten buena funcién
ventricular, competencia de valvulas cardiacas (o posibilidad de reparacién efectiva) y Rp baja. Una derivaciéon
cavopulmonar o sistémico-pulmonar puede ser la tinica opcién (cuando la Rp no es lo suficientemente baja
para realizar un FK), pero el beneficio de un aumento del flujo sanguineo pulmonar debe balancearse contra
el aumento de la carga de volumen al ventriculo. En caso de necesidad de trasplante cardiaco, las operaciones
previas, la sensibilizacién 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.

Tabla 44.
Recomendaciones Clase Nivel
— Que pacientes con corazén univentricular lleguen a la edad adulta con circulacién FK a través 1 C

de paliacién en estadios

— Que adultos sobrevivientes naturales o paliados reciban evaluacion cuidadosa en centros espe- | C
cializados con imagenes multimodales y estudios invasivos para decidir si se beneficiarian con
procedimientos quirlrgicos o intervencionistas

— Para el sobreviviente natural o con paliaciones sin FK solo en pacientes seleccionados con Rp lla C
baja y buena funcién ventricular y de vélvulas cardiacas puede indicarse una operacion de FK

— Para el sobreviviente natural o con paliaciones sin FK puede considerarse una derivacion de lla C
Glenn bidireccional por cianosis severa Rp o PAP levemente elevados

— Para el sobreviviente natural o con paliaciones sin FK puede considerarse una derivacion sistémi- b C
co-pulmonar por cianosis severa Rp o PAP leve a moderadamente elevados

— Se debe considerar el trasplante de corazén o corazén-pulmén cuando no hay opcion quirdrgi- b C

ca convencional en pacientes con mal estado clinico

Recomendaciones de seguimiento

Es recomendable la evaluacién anual en un centro especializado en ACC, con al menos examen fisico, saturo-
metria de pulso, pruebas de laboratorio (hemograma, hepatograma, funcién renal, etc.), ECG, radiografia y
ecocardiografia.

Consideraciones adicionales

— Ejercicio-deportes: por regla general, los pacientes no tienen un riesgo aumentado de muerte stibita durante
el ejercicio, pero tienen una reduccion sustancial de la capacidad. Los deportes recreativos y la actividad fisica
programada deben recomendarse (15,311).

— Embarazo y anticoncepcion: contraindicado en pacientes con aumento de Rp, cianosis severa o si la funcién
ventricular es pobre. La circulacién de FK presenta un riesgo significativo para el feto, con un alto indice
de aborto espontaneo. Como anticoncepcion, deben evitarse anticonceptivos orales estrogénicos debido al
riesgo de tromboembolismo. Las pildoras Gnicas de progesterona, los dispositivos intrauterinos liberadores
de progestageno o los sistemas de implantacién proporcionan una anticoncepcion segura con menor riesgo
cardiovascular (312).

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

16) Operacion de Fontan-Kreutzer

Introduccion y antecedentes

La cirugia de Fontan-Kreutzer (FK) es la tiltima etapa en el camino de las intervenciones paliativas en ninos con
ventriculo Gnico o con fisiologia univentricular. Los doctores Francis Fontan en Francia y Guillermo Kreutzer
en la Argentina la desarrollaron ya hace 5 décadas. El objetivo principal fue la normalizacion de la saturacion



Consenso para el diagnostico y tratamiento de las Cardiopatias Congénitas del Adulto 2021 71

arterial, y la abolicién de la sobrecarga crénica de volumen, mediante la creacién de un circuito “en serie”, sepa-
rando la circulacion sistémica y pulmonar, mediante el bypass del ventriculo subpulmonar. Asi, el retorno venoso
sistémico se dirige directamente a la circulacién pulmonar, donde el gasto cardiaco estara sostenido por un tinico
ventriculo sistémico, sometido a ambas resistencias —sistémica y pulmonar- (302,304).

Desde la técnica original, la “anastomosis atriopulmonar” (AP), hasta la actualidad, esta cirugia ha sufrido
multiples modificaciones (302). El inconveniente de la primera era la gran sobrecarga y dilatacién de la auricula
derecha, lo que provocaba pérdidas de energia en la circulaciéon y aumento del trabajo del ventriculo. La dilatacién
auricular predisponia al paciente a arritmias auriculares complejas asociadas a importante morbilidad y mor-
talidad. Por ello, se realizaron modificaciones para optimizar las caracteristicas de flujo del circuito de Fontan,
creando el tanel lateral de cavas (TLC), descripto por de Leval y Castaneda. Afios mas tarde, Humes-Nawa y
Mareceletti desarrollaron la técnica del conducto extracardiaco (CE) que desde la década del 90 se realiza en casi
todos los pacientes.

Secuelas y complicaciones de la circulacion Fontan-Kreutzer a largo plazo

El costo de esta circulacién sostenida en el tiempo, en ausencia de un ventriculo subpulmonar, tendra como
consecuencia congestion venosa sistémica cronica, asi como la disminucién del gasto cardiaco en reposo y espe-
cialmente durante el ejercicio. Las consecuencias de este fragil modelo circulatorio tendran efectos deletéreos
con el tiempo en diferentes 6rganos y sistemas determinando una cascada de repercusiones fisiopatologicas y
eventos en la evolucion de estos pacientes, como: arritmias, disfuncién ventricular, insuficiencia de la valvula AV,
fistulas arteriovenosas pulmonares, fibrosis hepatica y disfuncién renal, que pueden progresar con el tiempo y
trastornos de la circulacion linfatica como la enteropatia perdedora de proteinas y bronquitis plastica, complica-
ciones potenciales, que pueden desencadenar la falla de la circulaciéon 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
seleccion de pacientes, la sobrevida a 30 anos es superior al 80%.

Se estima que actualmente hay alrededor de 70.000 pacientes con circulacién Fontan en todo el mundo y se
espera que se dupliquen en los préximos 20 anos (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 afos (313, 314).

Los profesionales médicos y el sistema de salud debieran estar preparados para enfrentar los nuevos desafios
de esta poblacién, sus necesidades especificas, como la anticoncepcién y el riesgo del embarazo, el papel de las
nuevas terapias intervencionistas, asi como la indicacién de vasodilatadores especificos y trasplante cardiaco. Por
este motivo, los pacientes adultos con cirugia 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 fragil circulacion, controles adecuados y opciones avanzadas y emergentes de tratamiento para una mejor
calidad de vida.

Impacto tardio y desafios potenciales de la circulacion Fontan

Falla en la circulacién Fontan

La heterogeneidad de la anatomia intracardiaca, los distintos subtipos de Fontan y los modos superpuestos de

deterioro clinico dificultan una definicién Ginica y completa. En cualquiera de sus interacciones, la fisiologia de

Fontan induce cambios desadaptativos en el corazén y en muchos otros 6rganos y sistemas, con implicancias

clinicas que limitan la salud y la expectativa de vida. La FCF en la infancia es inusual, no asi en la edad adulta.
El Registro de Fontan de Australia y Nueva Zelanda (ANZFR) define la FCF como la aparicién de muerte,

trasplante de corazon, enteropatia con pérdida de proteinas, bronquitis plastica o clase funcional III o IV de la

NYHA durante el seguimiento. En 683 adultos de més de 16 anos, la ausencia de FCF fue del 93%, 77%, 62% y

30% a las edades de 20, 30, 40 y 50 afnos, respectivamente (314).

Insuficiencia cardiaca diastélica en la circulacion Fontan

Muchos autores han senalado que la circulacién de Fontan presenta un estado limitado de precarga. Es claro que
el gradiente de presién transpulmonar que determina la precarga es precario, con un incremento relacionado
con la edad y la presion diastélica del ventriculo sistémico, lo que podria anticipar que la funcién diastélica del
ventriculo sistémico, junto con las resistencias vasculares pulmonares, se conviertan en el eslabén méas débil de
la cadena para los pacientes con circulacién Fontan (307)
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Manifestaciones clinicas y eventos durante el seguimiento a largo plazo (Tabla 45)

Tabla 45. Evaluacién multisistémica en el seguimiento del adulto con circulacion Fontan-Kreutzer

Organo/ sistema Basal Especifico Investigaciéon
Higado Estudio metabolico Biomarcadores fibrosis Biopsia hepatica
Recuento plaquetas Alfa fetoproteina
Enzimas hepaticas RM/TAC hepatica
GOT/GPT/GGT
Colesterol total Elastografia hepatica (ECO-RM)
Ecografia abdominal
Nalela] Urea - creatitina Relacion albumina/creatinina Camara gamma Filtrado
Cisteina C sérica urinaria glomerular

Eco-Doppler renal

Linfatico Proteinas totales IGG sérica Linfografia por RM
Albumina sérica Alfa 1 antitripsina mat. fecal

Endocrino Calcio Hormona paratiroidea Factor de crecimiento insulina
Vitamina D Densitometria ¢sea like

Evaluacién nutricional
Hematoldgico Hemograma completo Ferremia Factores de coagulacion
Porcentaje de saturacion de

transferrina

Cardiopulmonar Prueba-cardiopulmonar Ferritina sérica

Rx térax
Neurolégico - Evaluacion psicosocial Test neurodesarrollo neuro- RM cerebral
psicosocial cognitivo

Abreviaturas: TAC: tomografia axial computada; RM: resonancia magnética; ECO: ecografia.

Arritmias

Los pacientes con una circulaciéon FK estan predispuestos a desarrollar arritmias auriculares. Sobre todo, aque-
llos con técnica atriopulmonar, donde la AD se dilata e hipertrofia. La disfuncién del nodo sinusal ocurre en mas
del 45%.

Las taquiarritmias auriculares se producen hasta en el 60% de los adultos con circulacién FK y se asocian a
morbimortalidad considerable y un riesgo de muerte sabita entre 0,15y 0,2% por ano (307, 313, 314).

La ausencia de ritmo sinusal puede conducir rapidamente a un grave deterioro hemodinamico. Debe obtenerse
una evaluacién hemodindmica completa en todos los pacientes ante un nuevo evento de taquicardia, ya que esta
puede ser la primera manifestacion clinica tardia de una obstruccion en el circuito Fontan, con riesgos de falla
del sistema. La anticoagulacion esta indicada.

En los pacientes con anastomosis AP, el tratamiento de eleccién es la reconversion a una conexién extra-
cardiaca, junto con ablacién del istmo cavotrictispideo y reduccién de la megaauricula derecha, combinada con
marcapasos epicardico DDD, antitaquicardia.

Las arritmias ventriculares son poco frecuentes. Si se producen, probablemente estén relacionadas con falla
hemodinamica o disfuncién ventricular grave.

Insuficiencia de la valvula AV (307,313,314)
Los pacientes con anatomia de ventriculo tinico tienen un alto riesgo de regurgitacion de la valvula AV a lo largo
de su vida, siendo las valvulas AV y tricispide en posicién sistémica mas propensas al fracaso con FCF.

La reparacion de estas lesiones deberia 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 fenestracién y la pro-
duccion de fistulas arteriovenosas pulmonares, especialmente en pacientes con sindromes de heterotaxia visceral
(307, 313).

Eventos trombéticos-tromboembolias
La trombosis es mas probable en pacientes con bajo gasto, congestién venosa y arritmias. Pueden comprometer
territorio sistémico o pulmonar. Se han descripto anomalias de los factores de coagulacion: deficiencia de proteina
C, proteina S y de antitrombina III.

Las microembolias pulmonares multiples y crénicas pueden provocar enfermedad vascular pulmonar.

La anticoagulacion esta indicada en pacientes con trombos previos, bajo gasto, congestién, dilataciéon de
estructuras venosas o megauriculas y arritmias.

Remodelacion vascular pulmonar

La ausencia de un flujo pulmonar pulsatil induce la disfuncién endotelial, la remodelacion de la vasculatura
pulmonar y el aumento de la Rp. El gradiente de presion transpulmonar que determina la precarga es precario,
con un incremento relacionado con la edad y la presion diastélica del ventriculo sistémico, lo que podria anticipar
que la funcién diastélica del ventriculo sistémico junto con la Rp sean el eslabon mas débil para los pacientes
con FCF (307, 315).

Compromiso hepatico

El compromiso hepatico se manifiesta por los cambios de su arquitectura secundarios a las alteraciones hemo-
dindmicas y la congestién venosa sistémica que se producen luego de la cirugia de FK. Durante la evolucion,
los pacientes pueden desarrollar nédulos vasculares, fibrosis, cirrosis con riesgo de malignizacién a hepatocar-
cinoma (307, 313). Se recomienda control hepéatico periddico con ecografia abdominal con Doppler, elastografia
hepatoesplénica y RM (313, 318).

Compromiso del sistema linfatico

Enteropatia con pérdida de proteinas

Un 5 a 15% de los pacientes desarrollaran enteropatia perdedora de proteinas (EPP) mediada por la dila-
tacién patoldgica y el flujo retrégrado de los conductos linfaticos, determinando un alto impacto en la sobrevida.
Se han propuesto varios factores. El bajo gasto cronico con resistencia vascular sistémica elevada conduce a la
alteracién de la perfusion de la mucosa intestinal y a un estado proinflamatorio que puede danar la permeabilidad
de la membrana de los enterocitos.

Se diagnostica por un nivel bajo de albtimina sérica y la presencia de niveles elevados de []1-antitripsina fecal
de 24 horas.

Se manifiesta clinicamente por presencia de edema periférico, ascitis, derrames pleurales, sindrome de ma-
labsorcion y pérdida de inmunoglobulina.

Las estrategias de tratamiento consisten en garantizar que el circuito FK esté libre, sin obstrucciones en el
arbol pulmonar, e intervenir tempranamente. Los tratamientos médicos incluyen: dieta alta en proteinas y baja
en grasas, aporte de triglicéridos de cadena media, corticoides por via oral como la budesonida, anticoagulacién
con heparina no fraccionada, espironolactona y vasodilatadores pulmonares especificos, pero ninguno es eficaz
en forma prolongada. La fenestracion del circuito esta indicada, con la instauracién de cianosis como consecuen-
cia. En los dltimos anos se ha propuesto la derivacién del conducto toréacico hacia la auricula de menor presion,
procedimiento de Hrashka y el tratamiento de embolizacion de circulacién linfatica hepatointestinal por medio
de la puncién transhepatica. La EPP puede resolverse con éxito tras un trasplante cardiaco (307, 313, 316).

Bronquitis pldstica
La bronquitis plastica (BP) es una complicacién pulmonar grave de la circulacién de Fontan, en la que se forman
grandes moldes gelatinosos en las vias respiratorias.

Est4 relacionada con un drenaje linfatico anormal en la luz bronquial. Las expulsiones de estos moldes
pueden llevar a asfixia y muerte. Tras la eliminacion de las posibles causas hemodinamicas que incrementen la
presion sobre la circulacién venosa y la circulacién linfatica, el tratamiento es principalmente sintomético. Los
mucoliticos y la administracién nebulizada de activador tisular del plasminégeno han demostrado proporcionar
un alivio sintomatico.

Las intervenciones por cateteterismo para embolizacion linfatica han sido eficaces, con resultados a mediano
plazo promisorios (307, 313, 318).
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Disfuncion renal
El bajo gasto cronico y la hipertension venosa central con el tiempo llevan a la disfuncién renal, que se presenta
en el 50% de los ACC con circulaciéon FK y se asocia con mal prondstico (313, 315).

Compromiso neurolégico. Aspectos neurocognitivos y psicosociales
Las multiples operaciones y cateterismos, con riesgos de lesién hipdxico-isquémica y el estado protrombético
generan microembolias cerebrovasculares crénicas con riesgo de accidente cardiovascular (stroke) (313). No es
infrecuente que, en adolescentes y adultos, se realice el diagnésico de stroke retrospectivo, durante un estudio
de imagenes (307, 315).

Por otro lado, en pacientes FK, estan descriptas alteraciones psicoldgicas, psiquiatricas y cognitivas, asi como
trastornos de ansiedad, déficit de atencién e hiperactividad.

Seguimiento, manejo y recomendaciones de pacientes adultos con circulacién FK (Tablas 46 Ay B)

Tabla 46 A. Monitoreo CV en diferentes etapas de circulacién Fontan-Kreutzer

Prueba Nifio 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 2-3a Cada 1-2 afnos Cada 1-2 afos
Prueba-ejercicio 2-3a 1-3 anos 1-2 ahos
BNP-Nt-Pro BNP Una vez en la niflez Cada 1-3 afnos Cada 1-2 afos
RMC Una vez cada 3 afos Cada 2-3 anos Cada 2-3 afos
TAC Segun indicacién clinica Segun indicacién clinica Segun indicacioén clinica
Cateterismo cardiaco Segun indicacion clinica Una vez cada 10 a Una vez cada 10 a

Abreviaturas: EDC: ecocardiografia Doppler color; RMC: resonancia magnética cardiaca; TAC: tomografia axial computada.

TABLA 46 B. Seguimiento a largo plazo. Intervalos de estudios en la circulacién Fontan-Kreutzer en meses

Frecuencia de consulta Estado Estado Estado Estado

y testeo durante fisiolégico A fisiolégico B fisiolégico C fisiolégico D
seguimiento

Consulta clinica ambulatoria 12 12 6 3-6
ECG 12 12 6-12 6

ETT 12 12 12 12
Saturometria 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 transtoracico. TAC: tomografia computada cardiaca; RMC: resonancia magnética cardiaca. Prueba CP: prueba de ejercicio
cardiopulmonar.

Evaluacion del rendimiento en el ejercicio
Los pacientes FK tienen una capacidad de ejercicio reducida en comparacién con los controles sanos. La media
del consumo méaximo de oxigeno 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 tardia.

El pico de VO, se utiliza en varios estudios clinicos (316). El ejercicio aérobico mejora la calidad de vida, la
clase funcional y la percepcion de la salud (15, 320).

Embarazo y parto
En las mujeres con circulacién FK, los cambios adaptativos del embarazo son mal tolerados, sumados al estado
de hipercoagulacién propio de la gestacion. Pueden desencadenarse eventos como arritmias auriculares, edemay
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ascitis con deterioro de la clase funcional. Existe riesgo de trombosis venosa y embolia pulmonar por la hipercoagu-
lacién asociada. Se lo considera de alto o muy alto riesgo (III o IV de la OMS) con una tasa de mortalidad materna
entre 15y 25%. En las pacientes con saturacién < 85%, funciéon ventricular deprimida, regurgitacion
AV moderada a grave, arritmia refractaria o enteropatia con pérdida de proteinas, el embarazo esta
desaconsejado (OMS 1IV) (313). Existe alto riesgo de pérdida fetal en los dos primeros trimestres con tasas
de aborto espontaneo de hasta el 50%. La prematuridad y el bajo peso para la edad gestacional son frecuentes.

Anticoncepcion

Se desaconsejan los anticonceptivos que contengan estrégenos, por riesgo de tromboembolismo. En cambio, se
recomiendan los anticonceptivos exclusivamente con progestagenos orales, de depésito o de implante subdérmico.
El dispositivo intrauterino con liberacién de progestiagenos es eficaz y seguro.

Diagnéstico por imagen “no invasivo” e “invasivo” en adultos con circulacion FK (Tabla 47)

Tabla 47. Métodos diagndsticos en pacientes con circulacion FK

Ecocardiografia Doppler Funcion del circuito Fontan
Obstruccion subadrtica
Fenestracion
Funcién ventricular
Valvulas AV
Trombos
Ecocardiografia transesofagica Conexiones venosas
Trombos (idem eco)
Resonancia magnética cardfaca Conexiones venosas
Arbol pulmonar
Funcién ventricular
Insuficiencia de valvulas auriculo--ventriculares
Dindmica de flujo del sistema FK
Linfograffa por RM Evaluacion de conductos linfaticos y drenajes hepatointestinal y bronquial
Cateterismo cardfaco Colaterales aorto-bronquiales, veno-venosas
Fistulas arteriovenosas pulmonares
Presiones del circuito Fontan
Rp
Presion de fin de diastole ventricular
Ecografia hepatica-Doppler de arteria mesentérica, Nédulos, fibrosis, cirrosis, hepatocarcinoma

elastograffa hepatoesplénica por ecografia y RM

Tratamiento médico estandar (Tabla 48)

Anticoagulacion vs. antiagregacion

El flujo sanguineo no pulsatil en el circuito Fontan predispone al paciente al tromboembolismo. Se recomienda
la antiagregacion de rutina en todos los pacientes. No hay pruebas, en los estudios clinicos, de la superioridad
de los antagonistas de la vitamina K sobre las estrategias antiplaquetarias (313, 321, 322) Se recomienda anti-
coagulacion en casos de arritmias auriculares, antecedentes de eventos tromboembélicos, EPE, 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.
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Tabla 48. Consideraciones especiales y recomendaciones en el tratamiento en circulaciéon Fontan-Kreutzer

Recomendaciones Clase Nivel

— La arritmia auricular sostenida con conduccion AV rapida es una emergencia médica y debe ser 1 C
revertida rapidamente con cardioversion eléctrica

— La anticoagulacion estd indicada en presencia,de antecedentes de trombos auriculares, arrit- 1 C
mias auriculares o eventos tromboembolicos

— Se recomienda que se desaconseje el embarazo a las mujeres con una circulacién de Fontan, 1 C
ante la presencia de cualquier complicacion,

— El cateterismo cardiaco se recomienda en casos de edema inexplicable, disminucién de capaci- | C
dad al ejercicio, nuevo evento de arritmia, cianosis y hemoptisis

— En los pacientes con arritmias, un enfoque proactivo de evaluacién electrofisiolégica y ablacion lla C
en caso de que estén indicados

— Imdgenes hepaéticas periodicas (ecografia, TAC, RMC) Ila C

— Los antagonistas de los receptores de endotelina y los inhibidores de la 5-fosfodiesterasa pue-
den ser considerados en pacientes seleccionados con presion/resistencia pulmonar elevada en b C
ausencia de una presion diastélica ventricular elevada

— En pacientes seleccionados con cianosis significativa se puede considerar el cierre con dispositi- b C
vo de una fenestracién, pero requiere una evaluacion cuidadosa antes de la intervenciéon para

excluir la induccién de un aumento de la presion venosa sistémica o caida del gasto cardiaco

Trasplante cardiaco para el fallo de la circulacion de Fontan

En los casos de FCE, donde no hay mejoria a pesar de las terapéuticas instauradas, esta indicado el trasplante
cardiaco (TX). La supervivencia a cinco anos oscila entre el 60 y el 67% (313). El momento y la indicacién 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 anos con una calidad de vida razonable, o tardiamente, en quienes para entonces
han acumulado varias comorbilidades con deterioro de diferentes sistemas. La escasez de donantes de 6rganos
sumada a la complejidad de la anatomia de los retornos venosos ha llevado a disminuir los criterios de inclusién
en la lista, de modo que solo los casos mas urgentes con anatomia mas favorable pueden ser trasplantados.

Las multiples cirugias previas aumentan la probabilidad de la sensibilizacién antigeno-anticuerpo, incremen-
tando el riesgo de rechazo agudo del TX. Los resultados del TX en pacientes con circulaciéon “Fontan” son menos
favorables que los de los TX en cardiépatas “No Fontan”. Los pacientes con funcién ventricular preservada y
niveles reducidos de albiimina evolucionan peor que aquéllos cuya indicacién de TX es principalmente el fallo
de bomba. La presencia de enfermedad hepatica supone un reto adicional y requiere un enfoque de colaboracion
con los hepatdlogos en la evaluacion previa al TX y en la fase posoperatoria temprana, donde se debera tomar la
decision de realizar TX cardiaco vs. TX cardiohepatico.

Resumen y conclusiones
La cirugia de FK, ha posibilitado significativamente la sobrevida de los pacientes con VU y/o fisiologia univentri-
cular. Una poblacién grande y creciente de pacientes de circulaciéon de Fontan sobrevive hasta la edad adulta. Sin
embargo, la morbilidad contintia elevada y aumenta en proporcién y medida con el crecimiento de esta poblacién.
Es esencial un adecuado proceso de transicion y transferencia de los pacientes pediatricos con cirugia de FK
hacia centros especializados de alta complejidad, con personal entrenado en ACC; resulta fundamental el trabajo
con equipos multidisciplinarios, donde se garantice que continiien con controles adecuados y tengan opciones de
tratamiento avanzados y emergentes.
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17) Anomalias de las arterias coronarias

Introduccion

Hace casi 20 anos que Paolo Angelini, un renombrado estudioso de la anatomia y funcion del arbol arterial co-
ronario, senalé las dificultades existentes para la comprension de las anomalias de las arterias coronarias (AAC)
que aun persistian (323). Existen de por si caracteristicas variables que pueden ser normales, o no, en su origen,
tamano, recorrido proximal y medio, ramificacion y terminacion. Arbitrariamente se considera que el
1% de la poblacién presenta una AAC en tanto que, si se consideran los hallazgos en los pacientes que requirieron
una coronariografia, 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 mas (324). En este Consenso se trataran las AAC aisladas mas
relevantes para la practica, como las arterias coronarias originadas del seno opuesto (ACOSO), la arteria
coronaria originada en la arteria pulmonar (ALCAPA) y las fistulas arteriovenosas (AV) coronarias.

Arteria coronaria originada del seno opuesto

Los pacientes generalmente se presentan en la adolescencia o edad adulta. Se trata de pacientes asintomaticos
detectados por ecocardiografia Doppler o bien concurren a la consulta por angina con actividad fisica acompanada
de disnea, pero su primer sintoma puede ser sincope o muerte sibita (MS). Desgraciadamente, un estudio de
27 atletas que murieron stibitamente durante un esfuerzo o poco después de él mostré que solo un poco mas de
1/3 tuvo sintomas premonitorios de su AAC y en el 55% el ECG y la prueba ergométrica fueron normales (326).
Los decesos fueron més 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-
lacion aguda de la coronaria en el origen, trayecto inicial coronario intramiocardico y compresion
entre Ao y AP cuando el curso arterial es entre los 2 vasos con aumento de la presién de AP por el esfuerzo. Un
algorritmo de tratamiento para los pacientes con ACOSO se muestra en la Tabla 48 modificada de las Guias
Americanas. (26). Las intervenciones por cateterismo no son eficaces y hay que recurrir a la cirugia. 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 fraccién de reserva de flujo con provocacién por adenosina (32, 327).

Arteria coronaria izquierda originada en la arteria pulmonar

Esta anomalia muy infrecuente se denomina ALCAPA por su acrénimo del inglés Anomalous Left Coronary
Artery Arising from the Pulmonary Artery,y también sindrome de Bland-White-Garland por quienes lo describie-
ron. Sin embargo, Culham, citando investigaciones mas recientes, indica que en realidad —dado que las arterias
coronarias se conectarian con la aorta creciendo desde la regién peritruncal a la vez que forman los orificios
en los senos coronarios y no a la inversa- el término correcto seria “conectando” pero el uso ha consagrado el
acréonimo (328). Al nacer, la coronaria izquierda anémala puede irrigar el miocardio porque la presién de la
AP esta atin elevada. Con el descenso normal de la presién de AP, por circulacién colateral desde la coronaria
derecha, el flujo se invierte y comienzan los sintomas de insuficiencia cardiaca e irritabilidad que se atribuye a
dolor anginoso. Los estudios complementarios muestran cardiomegalia, HVI, imagen de infarto de cara antero-
lateral, contractilidad de VI reducida, regurgitaciéon mitral y ALCAPA con inversion del flujo. El ecocardiograma
Doppler generalmente es suficiente para el diagnodstico (329) y, en caso de dudas o para conocer con certeza a
cuél seno coronario se conecta la arteria, puede recurrirse a angio-TAC, RMC o cateterismo cardiaco (328, 330).
De no mediar una circulacién 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 quirtargico. Este consiste en establecer una
circulacién coronaria dual con técnicas diversas segin la variedad anatémica (331, 332). La recomendacion
y el nivel de evidencia son I B (26). En los raros casos sintomaticos de arteria coronaria derecha nacida de
la pulmonar y los asintomaticos con repercusiéon cardiaca, las recomendaciones para intervenir son I C y
IIa C, respectivamente (26). Los sobrevivientes tienen buen pronéstico y debieran ser seguidos con Holter,
ecocardiografia, evaluacién cardiopulmonar y RMC con gadolinio para detectar areas de fibrosis. La actividad
fisica deportiva permitida depende de los resultados de estas pruebas.

Fistulas arterio-venosas coronarias

Las fistulas AV coronarias son anomalias que ocurren en la terminacion de estas arterias y constituyen el 14%
de las AAC. Las fistulas son algo mas 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 denominacién AV es apropiada pero no asi cuando, con mucho menos frecuencia, se encuentra en cavidades
izquierdas o venas pulmonares; entonces debieran llamarse fistulas coronarias arterio-arteriales. Sin embargo,
el uso de AV se ha popularizado y es dificil cambiar la terminologia (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 tinico o multiple, aun arracimado. Cuando las fistulas constituyen un
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hallazgo en coronariografias (<1%), estas son pequenas y sin significacion hemodinamica (333). También se
han descripto fistulas adquiridas postraumaticas, quirdrgicas y posbiopsias miocardicas en trasplantados (328).

En ninos y jévenes se descubren por la presencia de soplos continuos superficiales de moderada intensidad
localizados en mesocardio, lo que las diferencia del soplo por ductus en area pulmonar. Si la fistula drena en el
VI, el soplo es diastélico, dado que durante la sistole las presiones de la coronaria y el VI son iguales y no hay
cortocircuito. En esta etapa de la vida, los pacientes son asintomaticos, los sintomas comienzan a partir de la
segunda década. Si el flujo es importante, ocurre sobrecarga de volumen e HAP, que pueden producir insuficiencia
cardiaca con sus sintomas propios. Las personas mayores pueden tener angina de pecho como consecuencia de
robo coronario. La profilaxis de EI esta indicada.

Los estudios complementarios basicos inicialmente son normales. En las fistulas para cavidades derechas
y AP con relacién 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 dilatacion e hipertrofia de las cavida-
des. Las imagenes por ecocardiografia Doppler confirman el diagnéstico. Para decidir la conducta a seguir son
necesarios la RM cardiaca, la angio-TAC y el cateterismo hemodinamico y angiografico.

La oclusion de la fistula esta indicada en presencia de sintomas o como medida preventiva. El tratamiento
consiste en la oclusiéon quirtargica o percutanea con coils o dispositivos de cierre segin la complejidad de la fis-
tula. Es recomendable preservar la circulaciéon nativa, por lo que la obliteracion debe ser distal a las ramas no
comprometidas y lo mas préxima posible a la desembocadura. En nifios pequenos con fistulas chicas es posible
el cierre esponténeo, razén por la cual cabe conducta expectante. El seguimiento de los pacientes intervenidos
es aconsejable con ecocardiografia Doppler y SPECT miocardico con esfuerzo.

Tabla 49. Algorritmo del tratamiento del origen adrtico anémalo de las arterias coronarias. Modificado de Stout K, et al. (26)

Anomalia Evaluacion de riesgo Tratamiento y tipo de recomendacion
Coronaria izquierda del seno derecho Sintomas de isquemia o Sl: Cirugia - Clase |

isquemia inducida por pruebas diagndsticas NO: Cirugia - Clase lla
Coronaria derecha del seno izquierdo Sintomas de isquemia o isquemia Sl: Cirugfa - Clase |

inducida por pruebas diagndsticas
Sin isquemia. Arritmias ventriculares Sl: Cirugfa - Clase lla
Sin isquemia ni arritmias ventriculares Cirugia - Clase llb

Expectante - Clase Ilb

18) Sindrome de Eisenmenger

Introduccion

En 1897 Viktor Eisenmenger describi6 un paciente de 32 anos con cianosis que murié con hemoptisis y el estudio
post mortem revel6 que tenia una CIV (334). En 1958 Paul Wood acuiié el término sindrome de Eisenmenger para
definir a pacientes con HAP y Rp suprasistémica crénica, con subsecuente hipoxia sistémica por cortocircuito de
derecha a izquierda a través de una CC (p. €j., CIV o DAP) (335).

El sindrome de Eisenmenger es multisistémico y genera deterioro progresivo de los 6rganos. La cianosis tiene
consecuencias en todo el organismo, como alteracién en la coagulaciéon por trombocitopenia, tromboastenia y
reduccion de los factores de coagulacion dependientes de vitamina K, factor V, factor de Von Willebrand y aumento
de la actividad fibrinolitica. El filtrado glomerular disminuye la filtracién de acido drico con la consecuente artritis
gotosa y cifoescoliosis. La bilirrubina indirecta aumenta el riesgo de calculos biliares. La cianosis afecta también
el endotelio vascular sistémico y por ende la microcirculacion de todo el organismo, en el caso del miocardio con
riesgo de isquemia y arritmias, en cerebro con isquemia-infarto cerebral, en rifion con disfuncién y consecuente
hipertensién arterial sistémica (336).

La HAP grupo 1 incluye el sindrome de Eisenmenger, el cual tiene un grado avanzado de enfermedad vas-
cular pulmonar no reversible, lo que ocasiona cianosis por reversién del cortocircuito e induce a mecanismos
adaptativos para mejorar el transporte de oxigeno, con mayor producciéon de glébulos rojos y aumento del gas-
to cardiaco. La poliglobulia aumenta la viscosidad sanguinea, con riesgo de trombosis no solo pulmonar sino
también sistémica. Ademads, una bacteriemia puede generar una neumonia, EI o bien un absceso cerebral. Los
signos clinicos avanzados son disnea, fatiga, hemoptisis, sincope e insuficiencia cardiaca. La clinica evidencia
disnea y cianosis, cuantificables con clase funcional y oximetria de pulso, respectivamente. Las manifestaciones
clinicas de hiperviscosidad pueden manifestarse con cefalea, mareos, actfenos, vision borrosa, parestesias en
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labios, manos y pies, dolor y debilidad muscular. Los sintomas de hiperviscocidad se pueden evitar manteniendo
un hematocrito <65% (337).

Seguimiento y tratamiento
Los pacientes con sindrome Eisenmenger requieren seguimiento cada 6 meses en centro especializado de ACC. El
examen inicial incluira clase funcional, oximetria de pulso, ECG, Rx térax, ecocardiograma y laboratorio (citolégico
completo con recuento de plaquetas, ferremia, transferrina, acido félico, vitamina B,,, panel hepatico, panel renal,
panel de coagulacién, PCR, BNP o Pro-BNP y uricemia) asi como prueba de caminata 6 minutos y cateterismo car-
diaco. El seguimiento semestral incluira clase funcional, oximetria de pulso, laboratorio (citolégico completo, panel
hepatico, panel renal y panel de coagulacién) y prueba de caminata 6 minutos. En el seguimiento anual, al laboratorio
se agregaran ferremia, transferrina, acido félico, vitamina B,,, 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 secrecion (338).
Las medidas generales en la atencién de ACC con sindrome de Eisenmenger son: vacunacién completa que
incluya antigripal, antineumococo y anti-Covid-19; evitar deshidratacion, altas temperaturas ambientales,
tabaquismo, embarazo (con contraindicaciéon de anticonceptivos que contengan estrégenos) (CR:I- NE:C);
evitar altitudes >2500 m (los vuelos aerocomerciales estan presurizados a 2000 m y son bien tolerados, aunque
se recomienda suplemento de oxigeno) (337). En caso de que el laboratorio revele microcitosis (VCM <80 f1),
aportar sulfato ferroso a razén de 200 mg ¢/12 horas durante 3 meses; en caso de macrocitosis (VCM >95 f1),
indicar acido félico y vitamina B, ,; estas medidas evitan un hematocrito >65% (339). Esto puede prevenir una
sangria: 500 cm? de sangre con remplazo de 750-1000 cm? de solucién salina isoténica IV para reponer la volemia.
La hiperuricemia con sintomas de artritis gotosa requiere administracién de colchicina y alopurinol (27, 338).
El tratamiento especifico de HAP en el sindrome 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 (bosentan 125 mg ¢/12 horas, o bien ambrisentédn/ macitentén en tinica 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 ¢/24 horas (CR:IIa-NE:B). Aunque no revierte la enfermedad vascular pulmonar,
esta terapia especifica ha mostrado ser beneficiosa en pacientes con sindrome de Eisenmenger (27, 335, 340).
Con referencia a la anticoagulacion, el riesgo de sangrado est4 aumentado en los pacientes cianéticos, por lo
que debe atenderse en forma individual; no hay evidencia para su recomendacién; sin embargo, los nuevos anti-
coagulantes orales deben ser considerados en presencia de trombosis 0 embolismo con bajo riesgo de sangrado.
La anticoagulacién es un dilema por tener didtesis tanto para trombosis como sangrado (337).
El sindrome de Eisenmenger en su historia natural tiene mayor supervivencia que la HAP idiopatica, por lo
que es mas facil 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 especificé en la Introduccién, los ACC constituyen una nueva subespecialidad y los pacientes, espe-
cialmente en sus categorias moderadas y severas, permanentemente son motivo de innovaciones en técnicas de
diagnoéstico y tratamiento para mejorar la supervivencia y calidad de vida con las que nos estamos familiarizan-
do. Varias Sociedades Cientificas Internacionales prestigiosas comenzaron a desarrollar guias de diagnostico 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 capacitacién 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 poblacién general ademas
de las propias relativas a la evolucién de su enfermedad. Estas guias han sido actualizadas periédicamente y las
mas recientes son de los anos 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 Cardiologia fundada en 1937 por cardidlogos argentinos con relevan-
cia internacional, 3 anos después de la aparicién de la Revista Argentina de Cardiologia, no podia permanecer
ajena a estos acontecimientos y este ano 2021 completa su Consenso para el Diagnéstico y Tratamiento de las
Cardiopatias Congénitas del Adulto por iniciativa del Area de Consensos de la SAC. La redaccién ha estado a
cargo de 2 Directores y 28 Redactores (2 Cirujanos Cardiovasculares, 1 Licenciada en Comunicaciéon Social y una
Licenciada en Enfermeria). Un Licenciado en Comunicacion Social efectué la compaginacién y hubo 3 Revisores.
Los Redactores fueron 18 de Buenos Aires, 9 de Cérdoba y 1 c/u de Corrientes, Mendoza y Rosario.

Al término del Consenso se publicé una comparacién de las guias de Estados Unidos con las de Europa (28).
En general se coincidi6 en aspectos fundamentales como Cianosis, Manejo diagnéstico, CC especificas, Profilaxis
El, Insuficiencia cardiaca, Organizacién y provisiéon de cuidados, Transicién, Deportes, Embarazo y reproduc-
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cién y Cuidados paliativos. Las discrepancias con las guias de Estados Unidos fueron acerca de los Sindromes
concomitantes, Clasificacion fisiolégica y Salud mental y neurodesarrollo. Las diferencias con las de Europa
fueron sobre los ACC de edad avanzada, Antitrombosis, Aortopatias, Cobertura médica y empleo, Hipertension
pulmonar y Diferencias sexuales. Los autores senalan que las diferencias pueden tener consecuencias potenciales
y sugieren estudios con mayor nimero de pacientes (28).

En el Consenso SAC se abordan aspectos generales en linea con los de las guias internacionales. Las enferme-
dades especificas tratadas son las mas relevantes. Las innovaciones mas importantes creemos que son el énfasis
en Calidad de Vida y la incorporacién de Registros de Pacientes que permitiran mejorar los Niveles de Evidencia
para las Recomendaciones, puesto que actualmente se basan fundamentalmente en opiniones de expertos.
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