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Aspectos de interés en la cardiopatia congénita del adulto

Fause Attie*

Resumen

La deteccion de poblacion adulta portadora de
cardiopatia congénita, se ha visto incrementada
como resultado de los avances en el diagnéstico
y en el tratamiento de este tipo de pacientes, asi
como de las mayores expectativas de vida. Con
este progreso, aparece una nueva poblacion de
pacientes que necesita de una forma especial de
atencion. En nuestro pais nacen cada afio aproxi-
madamente 32,000 portadores de una cardiopa-
tia congénita, de los cuales 20,000 son operados
en la edad pediatrica y se estima que el 85% lle-
gan a la edad adulta. En el adulto con cardiopatia
congénita, existen dos grandes grupos: uno for-
mado por los pacientes que evolucionan sin trata-
miento quirdrgico y otro, formado por quienes re-
cibieron alguna forma de tratamiento y viven sa-
nos o con secuelas poco importantes. En nuestra
Institucion, las cinco mas frecuentes cardiopatias
congénitas del adulto, atendidas durante los ulti-
mos 17 afos, son, en orden de frecuencia: comu-
nicacion interatrial, persistencia del conducto ar-
terioso, comunicacion interventricular, coartacion
adrtica y estenosis aortica. Les siguen en orden
de frecuencia, aorta bicispide, anomalia de Ebs-
tein, estenosis pulmonar valvular, conexién ané-
mala total de venas pulmonares y tetralogia de
Fallot. Al cateterismo cardiaco como método de
diagndstico, terapéutico y de valoracion de las
cardiopatias congénitas, se han sumado mas va-
liosos recursos como la ecocardiografia, la tomo-
grafia computada y la resonancia magnética nu-
clear. Las posibilidades que ofrece la cirugia car-
diaca correctiva se han visto incrementadas con
recursos como el trasplante cardiaco y el trasplan-
te cardiopulmonar, con todas las salvedades que
estos procedimientos obligan. Es aconsejable
considerar que, en su evolucion, las cardiopatias
congénitas del adulto, con o sin tratamiento qui-
rdrgico, se acompafian de cianosis, endocarditis
bacterianas, arritmias atriales y ventriculares, le-
siones vasculares, hipertensién pulmonar e insu-
ficiencia cardiaca.

Summary

CoNGENITAL CARDIOPATHIESIN THE ADULT: SOME
RELEVANT ASPECTS

Detection of adult population carrier of congen-
ital cardiopathy has been incremented as a re-
sult in diagnostic and treatment advances for
this disease, as well as a greater life span has
been derived from this fact. With this progress, a
new population in need of special attention is
raised. In our country, 32,000 congenital cardi-
opathy carriers are born, 20,000 of which un-
dergoes surgical treatment at the pediatric state
and it is estimated that 85% reach adulthood.
There are two major groups of adults carrying
congenital cardiopathy. One being formed with
patients that evolutionate without treatment and
other, conformed by the ones which received
any treatment form and lives with non-important
sequels. At our Institution, the five more frequent
congenital cardiopathies in the adult treated
during the last 17 years are: interatrial commu-
nication, arterial conduct persistence, intraven-
tricular communication, aortic coarctation and
aortic stenosis, being followed by bicuspide aor-
ta, Ebstein anomaly, pulmonar valvular stenos-
is, pulmonar veins abnormal total connection
and Fallot tetralogy. In the evolution of congeni-
tal cardiopathies in the adult, with or without
surgical treatment, are being accompanied by
cianosis, bacterial endocarditis, atrial and ven-
tricular arrhythmias, vascular injury, pulmonar
hypertension and cardiac failure. Cardiac cath-
eterism as a diagnostic and therapeutic method
for congenital cardiopathies is being enriched
with valuable resources such as computarized
tomography and nuclear magnetic resonance.
Correction possibilities offered by corrective
cardiac surgery have been improved with re-
sources such as cardiac transplant as well as
cardiopulmonar transplant, with all precautions
derived from this procedures.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas en el adulto. Diagnéstico. Tratamiento.
Key words: Congenital cardiopathies in the adult. Diagnosis. Treatment.
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Aspectos de interés en la cardiopatia congénita del adulto

0s avances ocurridos en el diagnostico y

en el tratamiento de | as cardiopatias con-

génitas en las Ultimas décadas permitie-
ron un aumento significativo de la poblacion
adulta portadora de cardiopatia congénita. Tam-
bién ha hecho que se incremente en forma im-
portante el nimero de enfermos que llegan ala
edad adulta con una cardiopatia congénita tra-
tada en la que muchas veces existen secuelas
propias del tratamiento o lesiones residual es se-
cundarias a la imposibilidad de una correccion
definitiva. Aparece una nueva poblacién de pa-
cientes que requiere un tipo especial de aten-
cion en el aspecto médico, social y laboral .* Por
tal razon la cardiopatia congénita del adulto se
reconoce como una subespecialidad cardio-
vascular y su reconocimiento sereflgjaenlafun-
dacion de la Sociedad Internacional de la Car-
diopatia Congénita del Adulto.
En nuestro pais como en otros, no se conoce €l
tamafio exacto de esta poblacion, sin embargo
podriamos decir que en los Estados Unidos osci-
la entre 100,000 y 500,000 casos.?En este pais
nacen cada afio aproximadamente 32,000 nifios
portadores de una cardiopatia congénita, de los
cuales 20,000 son operados en laedad pediétrica
y se estima que el 85% llegan ala edad adulta.®
LaTabla | muestralas diez cardiopatias congé-
nitas mas frecuentes en mayoresde 18 afios, aten-
didos en nuestro I nstituto en los Gltimos 20 afios.

Generalidades

En el adulto con cardiopatia congénita, existen
dos grandes grupos, uno, formado por aquellos
pacientes que evolucionan sin tratamiento qui-
rdrgicoy €l otro corresponde aenfermos que fue-
ron tratados en lainfanciay gracias a éxito ob-
tenido, viven completamente sanos o con lesio-
nes residuales o secuelas poco importantes. Pa-
cientes quellegan alaedad adultasin tratamien-
to, son los portadores de cardiopatias congéni-
tas bien toleradas debido a su caracteristica
anatomofuncional. El gemplo mas claro es €
portador de comunicacion interatrial. Estaes la
cardiopatia congénita més frecuente en la edad
adulta y la buena tolerancia se debe a que €
cortocircuito ocurre entre camaras de bgjaresis-
tencia, como son los atrios. La buenatolerancia
desaparece 0 se reduce poco a poco, después de
los 40 afios como consecuencia de la hiperten-
sién arterial pulmonar secundaria, arritmiaso la
asociacion con una cardiopatia adquirida como
laisquémica o la hipertensiva sistémica.* Otro
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gjemplo eslaaortabivalvacon obstruccion poco
importante. Aqui los sintomas aparecen por €l
incremento de la obstruccion, debido alafibro-
sis, alacalcificacion valvular progresiva o por
la endocarditis bacteriana. El gradiente entre el
ventriculo izquierdo y la aorta poco significati-
VO permite una supervivencia sin sintomas. De-
fectos septal es 0 comunicaciones anormalesres-
trictivasentre las grandes arterias, otras|esiones
obstructivas poco significativas permiten una
evolucion libre de sintomas. Este comportamien-
to se observa también en malformaciones com-
plejas como la transposicion corregida de las
grandes arterias 0 la anomalia de Ebstein.® Los
aspectos importantes de cada una seran tratados
en su momento, en |os respectivos capitul os.

Quiero comentar acerca de dos g/ emplos de car-
diopatias operadas en la infancia en las que el
tipo de tratamiento, €l uso de protesis o la técni-
caquirdrgicano permite una evolucion libre de
problemas. En la transposicion completa de las
grandes arterias tratada con la técnica de Mus-
tard o Senning presenta en la edad adultainsufi-
ciencia ventricular derecha producida por la
postcarga impuesta por las resistencias vascula-
res sistémicas, disfuncion de lavalvulatricispi-
deo arritmias.”® Afortunadamente, lacorreccion
anatémica con sus variantes cambid la historia
natural de los portadores de transposicion com-
pletadelasgrandesarterias. Laatresia pulmonar
con comunicacion interventricular tratada con
latécnica de Rastelli, obliga a cambios periédi-
cos del tubo valvado que une el ventriculo dere-
cho alaarteria pulmonar. Laestenosis subadrti-
ca operada, evoluciona con recidiva después de

Tabla I. Las diez cardiopatias congénitas mas
frecuentes en mayores de 18 afios.

No.
Comunicacion interatrial 501
Persistencia del conducto arterioso 163
Comunicacién interventricular 138
Coartacion aortica 141
Estenosis adrtica 93
Aorta bicuspide 91
Anomalia de Ebstein 68
Estenosis pulmonar valvular 54
Conexion anoémala total de venas pulmonares 40
Tetralogia de Fallot 39

Se enumeran las cardiopatias mas frecuentes en la edad
adulta que fueron atendidas en los Ultimos 17 afios. Es
importante mencionar que se trata de una Instituciéon de
referencia, por lo que esta informacién no debe tomarse
como un estudio epidemioldgico.
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algunos afios.® Por otra parte, enfermos tratados
con la técnica de Fontan o sus variantes, estén
sujetos a complicaciones tardias y por tal razon
necesitan vigilancia estricta ya que muchas ve-
ces ameritan reoperaciones,1%-12

Otros enfermos sin embargo tienen lesiones de
ciertamagnitud, candidatos al tratamiento qui-
rargico, los que por la buenatolerancia no fue-
ron tratados. Entre estas incluiriamoslas comu-
nicaciones interatriales amplias, la tetralogia
de Fallot asi como otras cardiopatias comple-
jas pero con equilibrio funcional como son las
conexiones atrioventriculares. Finalmente otras
lesiones corregidas en la infancia viven hasta
la edad adulta con alguna lesion residual o se-
cuelas que permiten una vida aceptable o con
pocas limitaciones.

Lalargaevolucién hace que esta poblacién esté
mas propensaaarritmias, alaendocarditis bac-
teriana, alas complicaciones propias del emba-
razo en una cardiOpata, ala asociacion con en-
fermedades adquiridas como la cardiopatia is-
guémica o la hipertensiva. Finalmente, a estos
aspectos se afiaden otros como el desempleo, la
falta de cobertura de gastos médicos mayores,
matrimonio y otros aspectos psicosociales. La
experiencia de algunos centros con seguimien-
to juicioso del adulto con cardiopatias congé-
nitas reportan un nUmero poco importante de
pacientes operados y enfatizan que la mortali-
dad es mayor en centros con menor nimero de
enfermos.®®

Se sugiere que paralograr resultados éptimos,
es indispensable una estrecha colaboracién
entre los cardiélogos, ecocardiografistas,
intervencionistas, cirujanos, anestesiologos y
enfermeras. Es la misma estructura indispen-
sable para tratar un recién nacido con cardio-
patia congénita. En otros centros, se observa
que aproximadamente la mitad de los enfer-
mos operados de una cardiopatia congénita
requieren dos o mas reoperaciones. Estas
reoperaciones practicadas en pacientes con
protesis biologicas o tubos valvados refuerza
la necesidad de un equipo entrenado que esté
a cargo de estos enfermos.*4 La mortalidad
depende del diagnostico, del tipo de técnicaa
ser empleaday de |as caracteristicas anatomi-
cas. En las reoperaciones, la pérdida de los
planos anatdmicos, las adherenciasy el desa-
rrollo de vasos colaterales son aspectos que
podrian ser resueltos con menor morbilidad,
por un equipo experimentado.

F Attie

La evolucion de las cardiopatias congénitas del
adulto con o sin tratamiento quirdrgico, se acom-
pafia de cianosis, de arritmias atriales o ventri-
culares, poliglobulias, episodios tromboembo-
licos, para citar algunas de ellas.

Cianosis y endocarditis bacteriana
Lacianosis del adulto con cardiopatia congéni-
taes de sumaimportancia. Su presencia aumen-
ta sobremanera la morbi-mortalidad. Produce
eritrocitosis, reduccién en el nimero de plaque-
tas, raramente produce hemorragias significati-
vas y la hiperviscosidad es causa de episodios
tromboembdlicos. Otras complicaciones de la
cianosis son la hiperuricemiay la insuficiencia
renal .’®

Los pacientes con cardiopatia congénita ciano-
tica con o sin tratamiento estan sujetos a la en-
docarditis bacteriana.! En especia la tetralogia
de Fallot, las fistulas sistemicopulmonares, las
vélvulas atrioventriculares en la conexion atrio-
ventricular univentricular y la sigmoidea adrti-
caen latetralogia de Fallot. El absceso cerebral
secundario a la poliglobulia es tan frecuente
como la endocarditis bacteriana, 10 que se con-
sidera una grave complicacion del paciente con
cianosis. Esimportante enfatizar que aproxima-
damente una cuarta parte de los pacientes porta-
dores de cardiopatias cianéticas estan propen-
sos a adquirir endocarditis bacteriana. Curiosa-
mente excluimos de este grupo los portadores
decianosissecundariaa sindrome de Eisenmen-
ger en los que esta complicacion es muy rara
excepcioén hecha a aquellos casos con alteracio-
nes anatémicas a nivel de las sigmoideas como
ocurre en el tronco comun.

Arritmias

Debemos enfatizar que las arritmias atriales y
ventriculares son problemas crecientes en estos
enfermos, se asocian aunaelevadamortalidad y
requieren en lamayor parte de los casos de hos-
pitalizacion. Estas se deben fundamental mente
a las caracteristicas anatébmicas subyacentes, a
ladilatacion delas camaras cardiacas, alascica
trices quirdrgicas y al compromiso hemodi-
namico. Tiene la particularidad de deteriorar la
clase funcional aun en presencia de unaterapéu-
tica quirdrgica exitosa. Existen dos grandes ca-
tegoriasde arritmias, unarel acionadacon lapro-
pia cardiopatia congénita y persiste a pesar del
tratamiento quirdrgico, laotracategoriaserefie-
re a anormalidades €electrofisioldgicas que se

www.archcardiolmex.org.mx
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desarrollan como consecuencia de | as alteracio-
nes hemodindmicas o hipoxemia que afecta al
corazon antes de la operacion y que siguen pre-
sentes.® Por gemplo, ladesviacion del g ede QRS
alaizquierda es encontrada en el defecto septal
atrioventricular, en ladoble entrada a ventricu-
loizquierdo, enlaatresiatricuspidea, sin embar-
go, su persistencia después del tratamiento qui-
rdrgico no trae consecuencias tardias.

Si existe ritmo sinusal antes del tratamiento qui-
rurgico en aquell os enfermos portadores de cual -
quier tipo de comunicacion interatrial, puede
ocurrir durante el acto quirargico lesion del nodo
sinusal con la apariciéon de bradicardia en €l
postoperatorio; por otra parte, el cierre del os-
tium primiun puede producir alteraciones de la
conduccién atrioventricular por lesion en el nodo
o en € tronco del haz de His ya que el defecto
septal se sitliaen unazonamuy cercanad siste-
ma de conduccion.®

El flutter atrial es una de las arritmias mas fre-
cuentes. La observamos en la anomalia de Ebs-
tein, en el defecto septal atrioventricular y doble
camara de entrada al ventriculo izquierdo. Tam-
bién existe en los pacientes con transposicion
completa de las grandes arterias operadas con las
técnicas de Mustard o en los portadores de ciru-
gia de Fontan.5°12 | a fibrilacion atrial por otra
parte es frecuente en aquellos pacientes con co-
municacion interatrial, con o sin tratamiento qui-
rdrgico.!® La aparicion de arritmias después del
cierre quirdrgico de la comunicacion interatria
se debe ala existencia de arritmias previas, edad
al momento de la operacién y de la duracién del
periodo postoperatorio. Compromete menos el
cuadro hemodinamico en agquellos pacientes ope-
rados por 1o que su presencia no contraindica e
tratamiento quirdrgico de la cardiopatia. Es una
arritmia que deteriora sobremanera el cuadro cli-
nico, por lo quetanto lafibrilacion atrial como el
flutter deben ser tratados de inmediato, procuran-
do restablecer € ritmo sinusal alabrevedad. De
no lograrlo estéindicado €l uso de anticoagulan-
tes paralaprevencion de episodios tromboembo-
licos, de digital y betablogqueadores para control
de la frecuencia cardiaca. Si existe contraindica
cién para el uso de anticoagulantes, utilizar aspi-
rina como antiagregante plaguetario. Ademas de
lafibrilaciony del flutter atrial, existen otras alte-
raciones del ritmo cardiaco que son importantes.
Por ejemplo lasarritmias ventricul ares que apare-
cen tardiamente en los portadores de tetralogia
de Fallot operados, son de draméticas consecuen-
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cias porque provocan muerte stbita por fibrila
cién ventricular.®™> También existen en las comu-
nicaciones interventriculares operadas, en las es-
tenosis subadrticas, insuficiencias pulmonares o
valvulotomias adrticas. Laaparicion de arritmias
ventriculares en la tetralogia de Fallot tiene su
origen en  sitio de la ventriculotomia derechay
esté producida por un mecanismo de re-entrada.
Por otra parte complgos QRS > de 180 ms o la
presencia del bloqueo de la rama derecha con
duracion mayor de 0.14 segundos asociado a la
insuficiencia pulmonar pudiera explicar las arrit-
mias ventriculares y son predictores de muerte
siibita.'” La dilatacion del ventriculo derecho por
sobrecarga de volumen participariaen formasig-
nificativa ya que esta producida por miocar-
diopatia volumétrica. Esta secuela se extiende a
la atresia pulmonar con comunicacién interven-
tricular o en la estenosis pulmonar infundibular
operadas con reseccion infundibular. Este grupo
de pacientes sujetos a muerte stibita deben ser
tratados con el uso de f&rmacos o ablacidn con
radiofrecuencia. Esta Gltima en especia reduce
sobremanera la frecuencia de las arritmias.! No
hay que olvidar que e desfibrilador implantable
pudiera ser una solucién a este grave problema.
El blogueo atrioventricular en una poblacion
adulta puede ser de etiologia congénita, conse-
cuencia de la propia cardiopatia o bien el resul-
tado del tratamiento quirdrgico. De las cardio-
patias que evolucionan tardiamente con bloqueo
atrioventricular mencionamos la transposicién
corregida, laanomaliade Ebstein, el defecto sep-
tal atrioventricular, ladoble entradaa ventricu-
lo izquierdo y el levoismonismo entre otras.
Aquéllos con bloqueo atrioventricular de etio-
logia congénita tienen excelente evolucién y
prondstico. El estudio electrofisioldgico es de
ayuda en la toma de decisiones profiléacticas o
terapéuticas.’® El bloqueo atrioventricular secun-
dario al trauma quirdrgico tiene otra evolucién
y habitualmente si persiste, requiere el uso de
marcapaso.

Por tal razon, €l electrofisiélogo tiene una parti-
cipacion significativa en el equipo médico. La
ablacién por radiofrecuencia o intraoperatoria,
€l uso de marcapasos o desfibriladores, deberan
ser valorados por el especialistaen arritmias. Su
estrecha relacion con el cirujano es muy UGtil en
el tratamiento de las arritmias supraventricula-
rescomo enlaanomaliade Ebstein, enlacirugia
de Fontan o en lasarritmias supraventricularesy
ventriculares de la tetralogia de Fallot opera-
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da.'” Lapresenciade disfuncion del nodo sinual,
ladisfuncion ventricular sistémica, el embarazo
entre otros, son factores que limitan el uso de
férmacos.

Endocarditis bacteriana

La endocarditis bacteriana en una poblacién de
adultos con cardiopatia congénita tiene una in-
cidencia de 8%.! En pacientes no operados, se
injerta con méas frecuencia en los portadores de
aorta bivalva con o sin obstruccion, seguida de
la comunicacion interventricular restrictiva.
L as causas que predisponen a esta complicacion
son el tratamiento dental y las infecciones de
vias aéreas altas. Vae la pena mencionar que la
cirugia genitourinaria y €l aborto también son
causas de endocarditis bacteriana si no seindica
tratamiento profilactico.’® Para €l caso de la co-
municacién interventricular, laendocarditis bac-
teriana ocurre a cualquier edad del adulto y su
sitio delocalizacion eslavévulatricispide o €l
endocardio del ventriculo derecho. La coarta-
cion adrtica se complica de endocarditis bacte-
rianamés alla de los 30 afios y habitualmente se
localiza en la pared vascular postcoartacion, en
el sitio de la lesion endotelial producida por la
turbulenciade sangre al pasar por €l orificio coar-
tado. En presencia de aorta bivalva asociada,
también se observa esta complicacion. Es im-
portante tener en cuenta que pacientes con pro-
tesis valvulares, tubos valvulados, operados de
tetralogia de Fallot, de defecto septal atrioven-
tricular y atresia pulmonar con comunicacion
interventricular estén sujetos a esta complica-
cion y laincidencia acumulada de endocarditis
es estas cardiopatias es inferior a 25%.%

L as malformaciones congénitasdel adulto enlas
gue no observamos endocarditis bacteriana son
la estenosis pulmonar valvular con o sin trata-
miento, comunicaciones interatriales, comuni-
cacionesinterventricularesy conductos comple-
tamente cerrados, conexion anémala total de
venas pulmonares y tetralogia de Fallot sin le-
siones residual es 0 secuelas. Tampoco la obser-
vamos en €l paciente con sindrome de Eisen-
menger sin lesiones valvulares.

Lesiones vasculares

Existen algunas cardiopatias congénitas en las
gue sus caracteristicas funcional es producen al-
teraciones anatdmicas en otras estructuras como
ocurre en la circulacion coronaria, en paredes
arteriales sistémicas o pulmonares, otras veces

F Attie

se tratan lesiones vasculares que se asocian ala
cardiopatia como ocurre con el aneurisma del
poligono de Willis que es unaimportante lesion
asociada a la coartacion adrtica y cuya ruptura
ocurre en pacientes normotensos.
Laanomaliade las arterias coronarias en latetra
logia de Fallot y las arterias coronarias tortuosas
de los pacientes ciandticos no traen consecuen-
cias en e paciente adulto, sin embargo, lesiones
coronarias con proliferacion de la intima e hiper-
trofia de la capa media que ocurre en la coarta
cion adrticay en la estenosis adrtica suprava vu-
lar a consecuencia del régimen de hipertension
arterial son productores de cardiopatiaisquémica
€ON sus consecuencias por demas conocidas.®

Hipertension pulmonar

La hipertension pulmonar es frecuente en aque-
Ilos pacientes portadores de comunicacion in-
terventricular amplias no tratadas en lainfancia.
También la observamos en pacientes operados
en la infancia con hipertensién pulmonar entre
€l 50% y 70% de |la presion sistémica, que a pe-
sar del tratamiento adecuado progresa en forma
inexplicable.! Estos pacientes necesitan aten-
cion cercana debido a que presentan insuficien-
ciacardiaca, hemoptisis, se complican con even-
tos vasculares cerebrales secundarios ala polig-
lobulia 'y ademas, cuidados especiales en caso
de cirugia extracardiaca o bien de embarazos ya
gue este Ultimo evoluciona habitualmente en
forma dramética con elevada morbimortalidad
paralamadrey parael producto.

La hipertension arterial pulmonar primaria que
se diagnostica en la adolescencia o en €l adulto
joven es més frecuente en la mujer y tiene mal
prondstico a partir del inicio de los sintomas.
Algunas veces la hipertension pulmonar es ad-
quiridadebido a uso defarmacos, episodiostrom-
boembdlicos por €l uso de estrégenos o cirugia
ortopédica. Lainstauracion arterial periféricaen
portadores de comunicacion interatrial con hi-
pertension arteria pulmonar esmarcador deries-
go para un evento mayor.?

Métodos de diagnostico

El cateterismo cardiaco fue por mucho tiempo el
meétodo ideal parael diagnostico y vaoracion de
las cardiopatias congénitas. Poco a poco su uso
es cada vez mas limitado y sustituido por la eco-
cardiografia, por la tomografia computada 'y por
la resonancia magnética nuclear. Hoy en dia €
cateterismo cardiaco esta destinado a aspectos
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muy especiales como lavaloracion delacircula
cién coronariaen €l preoperatorio, en la cuantifi-
cacion delas resistencias vasculares pulmonares,
como ayuda en la valoracién de las cardiopatias
congénitas complgas, en losisomerismos, en los
candidatos a cirugia de Fontan o en agunos ca-
S0S con cirugia paliativa previa.

Es importante mencionar que en esta poblacion
el procedimiento es mas laborioso debido a las
vias de acceso en | os paci entes operados, encon-
tramos camaras cardiacas dilatadas, hecho que
dificulta un buen diagndstico angiocardio-
gréfico. Trombos intracardiacos son frecuentes
en los portadores de Fontan. Los pacientes cia-
noticos merecen cuidado especial; como medi-
da preventiva deben estar bien hidratados evi-
tando asi complicaciones tromboembodlicas. La
funcion renal y la poliglobulia deben ser consi-
deradas antes del procedimiento en aguellos
pacientes ciantticos. De existir hemoglobina
superior a18 g/dL estil hemodiluir estos enfer-
mos, removiendo alrededor de 500 mL de san-
gre y sustituirlo por plasma como medida pro-
tectora antes del cateterismo cardiaco.

Por otra parte, el cateterismo terapéutico ocupa
un sitio destacado en el adulto con cardiopatia
congénita. Lavalvulotomia pulmonar, la angio-
plastia en la coartacién adrtica, las estenosis de
lasramas delaarteriapulmonar, lasfistulasarte-
riovenosas, €l cierre de las comunicacionesinte-
ratriales entre otras, son anomalias en las que
este procedimiento esta indicado.

Con lamejoriade las técnicas ecocardiogréficas
tanto | os registros transtoracicos como transeso-
fagicos son métodos indispensables. Estos Ulti-
mos, son de importancia como ayuda en ague-
[los pacientes portadores de endocarditis bacte-
rianaya que la ecocardiografia transtoracica ca
rece de especificidad. Permite la visualizacion
delasverrugas, delos abscesos en laraiz adrtica
y en lavaloracion de ladisfuncion de las valvu-
las atrioventriculares. En caso de sepsis severa
el procedimiento debe ser diferido.

Tratamiento quirdrgico

En & adulto con cardiopatia congénita existen dos
poblaciones muy bien definidas. Laprimerasere-
laciona con agquellos pacientes operados en la in-
fancia que persisten con lesiones residuales o se-
cuelasy que por algunarazon requieren cirugiaen
e futuro. En este grupo deenfermosincluimosentre
otros los que tienen tubos valvulados o con ciru-
gia de Fontan. Estas reoperaciones son més fre-
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cuentes que lo observado en una poblacién sin
tratamiento previo. L asreoperaciones masfrecuen-
tes se relacionan con las obstrucciones ventricula-
resizquierdasy los cambios de los tubos valvula
dos. Este Ultimo aspecto es de suma importancia
yaquelos padres deben estar advertidosde laevo-
lucion de estas proétesis, de losriesgos de las mis-
masy de la necesidad de reoperaciones.

M as recientemente este grupo de pacientes ope-
rados se increment6 con |os portadores de deri-
vaciones cavopulmonares o con cirugia de Fon-
tan. Si bien que existe elevada morbimortalidad
en las reoperaciones de los portadores de Fon-
tan, se havisto que el caso delas atresias tricus-
pideas, el resultado tardio es muy favorable.®
Lesiones residuales como lainsuficiencia adrti-
ca poco importante que se asocia a una comuni-
cacion interventricular o aunaestenosis subadr-
tica tratadas previamente merecen una atencion
especial, tanto por la posibilidad de endocardi-
tis como por la reestenosis.®? El ventriculo de-
recho sistémico en la transposicién completa de
las grandes arterias 0 en el caso de latransposi-
cion corregidaes un reto para el equipo encarga
do de reoperar a estos enfermos.?

Habra momentos en la evol ucion de una cardio-
patia congénita operada en los que la indica-
cion del trasplante cardiaco es precisa. Lamen-
tablemente pacientes que han sufrido varias
reoperaciones paliativas o correctivas, no tie-
nen el mismo resultado observado en el trasplan-
te cardiaco que en aguellos pacientes no opera-
dos.! El trasplante cardiaco esta indicado en
aquellos pacientes en clase funcional 1V de la
NYHA a pesar de una terapéutica Optimay en
ausenciade otras opciones. Habra que tener pre-
sente la necesidad de trasplante cardiopulmonar
en los portadores de sindrome de Eisenmenger.

Lacirugiano cardiacaes otro aspecto aconside-
rar. Lo ideal esque estos pacientes sean tratados
en el centro especializado que cuente con un
equipo integrado conocedor del problema. Es
importante considerar en ellos el control de an-
ticoagulantes, €l uso de antibiéticos como pro-
filaxis de endocarditis bacteriana, €l tipo de anes-
tésico en funcion de la clase funciond, la fun-
cion ventricular, la presencia de cortocircuitos,
enfermedad valvular, arritmiasy resistenciasvas-
culares pulmonares elevadas.?®% La cianosis, la
insuficiencia cardiaca compensada y la hiper-
tensién pulmonar incrementan el riesgo opera-
torio. Hay que considerar con cuidado la cardio-
patia pre-existente. La seleccion del agente
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anestésico esta dirigida a evitar la depresion
miocardicay la hipovolemia.??

Otros aspectos relevantes

El embarazo en pacientes portadores de cardiopa-
tias congénitas se asocia a una bgja tasa de morta-
lidad en ausencia de sindrome de Eisenmenger.®
5| osfactoresderiesgo queincrementan lamorbi-
lided son laclasefuncional, lasarritmias, laciano-
sis, laobstruccion ventricular izquierday laisque-
mia cerebral % E| riesgo elevado existe en pre-
sencia de sindrome de Eisenmenger en € que la
mortalidad post-natal es superior a 50%. Los en-
fermos deben estar informados de los riesgos del
embarazo considerando los rasgos de la cardiopa-
tia, € tipo de anticonceptivos queda a criterio de
la cardidpata, previa orientacion del especiaista.
Pacientes con riesgo intermedio o elevado deben
ser atendidos en una unidad especial en la que
cuenta con un cardidlogo, un anestesiologo, un
obstetra y un cardiologo pediatra. En todas las
mujeres portadoras de cardiopatia congénita, se
debe investigar antecedente de agentes taratoge-
nosy ofrecerle consg os rel acionados con la etio-
logia, herencia, riesgos de recurrencia 'y la opi-
nion prenatal diagnéstica. Deben los futuros pa-
dresser informados del riesgo derecurrenciadela
cardiopatia congénita, riesgo que depende del
tipo delesion que existe en uno delos padreso en
el descendiente. La posibilidad de recurrencia de
la cardiopatia congénita cuando un descendiente
esta afectado es de 2.3%, serdde 7.3% s existen
dos descendientes con cardiopatia congénita; por
otraparte, s lamadre es portadora de una cardio-
patia congénitael riesgo de un producto afectado
esde6.7%y s setratadel padre éste se reduce a
2.1%.%%2 Finalmentelatoleranciaal gercicio, los
aspectos psicosocidesy € perfecto conocimien-
to de su enfermedad son puntos que deben ser
tomados en cuenta en este grupo de enfermos.
Latransicion de estos pacientes del cardidlogo
pediatra a especialista en cardiopatia congéni-
tadel adulto tiene ciertos aspectos a considerar.
Esta debe ser preparada con tiempo, antes de la
adolescencia, en un momento en el cual la car-
diopatia esta estable, con pocos sintomas. No

F Attie

debe ocurrir antes que termine su crecimiento y
desarrollo, seria deseable que ocurriese alos 18
0 mas afos. Estos enfermos esperan que cuando
crezcan serén sanos'y con una vida productiva.
En la etapa de transicion, los adolescentes de-
ben estar orientados hacia una independencia
econdmica, con orientacion vocacional de acuer-
do asu capacidad. Si bien que el mayor nimero
de los pacientes postoperados de una cardiopa-
tia congénita tienen una vida normal, € simple
antecedente, o bien una discreta limitacion fisi-
caresidual puede representar un reto. La posibi-
lidad de reoperaciones dificulta muchas veces
un programa de preparacién a largo plazo. De
todas formas, el adolescente debe estar orienta-
do a obtener una educacion y las habilidades
necesarias para lograr un empleo de acuerdo a
sus aptitudes, por lo que la orientacion vocacio-
nal debe ocurrir entre los 12 y 15 afios de edad.
Si bien que los avances en € diagnostico y trata-
miento delas cardiopatias congénitas permitio una
mayor y mejor sobrevida, esta poblacién podra
convertirse en un problema social. La posibilidad
de contar con atencion médica adecuada, seguros
de gastos médicos mayores, empleos acordes a su
capacidad intelectual y funciona se ha convertido
en un problema creciente.®>* |a coberturade gas-
tosmédicosmayoresesdificil delograr debidoala
preexistencia, las dudas e incertidumbres acerca
del costo de atencidn a estos enfermos. Una posi-
ble solucién paraestos problemas socid esdel adul-
to con cardiopatia congénita seria e desarrollo de
un plano estratégico afavor de esta poblacion que
incluiriala atencién médica por profesionales, ex-
tensién de seguros médicos sin clausula de pre-
existencia, orientacion profesional y aceptacion
por parte de los pagadores de servicios de of recer-
les empl eos de acuerdo a sus habilidades y capaci-
dad funcional.

Mortalidad

Estacausadapor insuficienciacardiaca, arritmias
ventriculares, hemorragias masivas secundarias
a aneurismas adrticos en pacientes con coarta-
cion adrtica, reoperaciones o bien muerte stbita
por trastornos electroliticos.*
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