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Ante el adulto con cardiopatia

MAGNITUD DEL PROBLEMA

La incidencia de cardiopatias congénitas es de 6 a
8 por 1,000.1 A principios del siglo pasado la mayo-
ria de los nifios nacidos con cardiopatia grave su-
cumbia en los primeros meses de vida, con el desa-
rrollo de técnicas quirudrgicas, primero paliativas
y después correctivas, la sobrevida fue mejorando
progresivamente. A finales del siglo XX se mejoro
la cardioplejia durante la derivacién cardiopulmo-
nar en nifos pequefios, esto permiti6é operar a la
mayoria en edades tempranas y se expandio la car-
diologia intervencionista. La sinergia de estos
avances ha alcanzado un nivel tal que los ultimos
resultados de la American Heart Association, reve-
lan que en los Estados Unidos de Norteamérica se
estima en un millén el ndmero de enfermos adul-
tos con cardiopatia congénita, esta cifra rebasa
por primera vez al niumero de enfermos de la mis-
ma categoria en poblacién infantil. El crecimiento
anual de los enfermos que ingresan a la vida adul-
ta con cardiopatia congénita, tratada o no trata-
da, se estima en 5%, esto significa 50 mil pacientes
mas al afio. Se considera en la actualidad que en
los paises desarrollados, ahora el 85% de los nifios
gue nacen con cardiopatia congénita alcanzaran la
vida adulta.?

En México no existen cifras oficiales, sin embargo
podemos estimar en 300 mil el nUmero de enfermos
adultos, tratados o no tratados, con cardiopatia con-
génitay el incremento anual es, probablemente de 15
mil nuevos pacientes adultos con este tipo de cardio-
patia.

* Jefe del Servicio de Cardiopatias Congénitas del Hospital de
Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

congeénita

Carlos Alva Espinosa*

ADULTOS OPERADOS CON CARDIOPATIA
CONGENITAEN EL HOSPITAL DE CARDIOLOGIA
DEL CMN SIGLO XXI

En los Gltimos 5 afios (2000-2005) se han operado
462 enfermos, con un rango de edad de 18 a 82 arios,
media de 36.4 afios = 13. Fueron 312 mujeres
(67.5%) y 150 hombres (32.5%), los diagnosticos y su
porcentaje se muestran en el cuadro I.

DIAGNOSTICOS Y CAUSAS DE
MUERTE EN ADULTOS CON
CARDIOPATIA CONGENITA

Un estudio relativamente reciente de la Universidad
de Toronto, demostré que la edad promedio de
muerte en 194 casos de adultos fallecidos con car-
diopatia congénita fue de 37 afos, recopilados de
una poblaciéon de 2,609 enfermos en esta categoria.
Los diagndsticos mas frecuentes fueron: primero la
transposicidon corregida de las grandes arterias
(26%), luego la atresia tricuspidea (25%), otras co-
nexiones univentriculares (23%).3 Los mecanismos
de muerte mas frecuentes fueron: muerte subita
(26%), y con este mecanismo fallecieron en primer
lugar enfermos con coartacién de la aorta, anoma-
lia de Ebstein, transposicion corregida de los gran-
des vasos, tetralogia de Fallot y sindrome de Eisen-
menger. Como segundo mecanismo de muerte se ob-
servé a la insuficiencia cardiaca, y en esta forma
los diagnoésticos mas comunes fueron: defecto septal
atrioventricular completo, transposicion completa
de las grandes arterias y sindrome de Eisenmenger.
Finalmente, el tercer mecanismo de muerte fue la
perioperatoria que comprendio6 el 18%, en este gru-
po los diagndsticos mas frecuentes fueron la atresia
trictspide y la estenosis adrtica.3
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Cuadro I. Adultos operados con cardiopatia congénita en el Hospital de
Cardiologia del CMN Siglo XXI, 2000-2005. Las 10 primeras causas.

Lugar  Diagnostico n %
1. CIA 289 62
2. Aobivalva con estenosis o doble lesion 48 104
3. PCA 32 7
4. Clv 24 52
5. Diafragma subadrtico 16 35
6. Coartacion de la aorta 14 3
7. Ectasia anulo-adrtica S. de Marfan 10 2.2
8. T. de Fallot 8 1.7
9. Corazén univentricular 3 0.6

10. Conexion venosa pulmonar AT 3 0.6

OBJETIVO INICIAL ANTE EL ADULTO CON
CARDIOPATIA CONGENITA

El primer paso a través de la historia clinica es estra-
tificar al enfermo. Definir primero si se conoce car-
diépata congénito, que seran la mayoria de los casos.

Una vez definido esto establecer si ademas ya fue
tratado y con qué tipo de cirugia o, si s6lo se sabe
cardiopata pero no tratado. Un 10% aproximado de
los enfermos que acuden con el cardiélogo seran pa-
cientes nuevos, es decir, que no se sabian cardidpa-
tas congénitos, con uno de los siguientes datos: a)
por hallazgo de soplo, b) detecciéon de una arritmiay
c) datos de insuficiencia cardiaca. En este grupo de
pacientes nuevos los diagndsticos mas comunes son
los siguientes: comunicacion interauricular (CIA),
anomalia de Ebstein y transposicion corregida de las
grandes arterias. El segundo paso es definir si se tra-
ta de: a) una lesién sencilla, por ejemplo comunica-
cion interauricular, comunicacion interventricular
(CIV) pequeria, estenosis pulmonar o estenosis aorti-
ca y/o coartacién de aorta. Como lesién sencilla tam-
bién consideramos a los enfermos posoperados de
persistencia de conducto arterioso (PCA), CIAy CIV
que no tengan hipertensién pulmonar (HAP) resi-
dual. b) Anomalias moderadas. Dentro de este
subgrupo consideramos a los defectos septales atrio-
ventriculares tanto completos como incompletos, la
conexién venosa andémala total, doble camara ventri-
cular derecha, el PCA y la CIV con HAP, también a
la anomalia de Ebstein. En este subgrupo adicional-
mente consideramos como lesién moderada a la CIV
asociada con insuficiencia adrtica, lesion mitral o
straddling de una valvula atrioventricular. También
se incluye la tetralogia de Fallot. C) Formas comple-

jas. Aqui estan comprendidos todos los corazones
funcionalmente univentriculares no operados y ope-
rados, ya sea con paliacion o correccion tipo Fontan,
el sindrome de Eisenmenger, todos los posoperados
de Rastelli, las diversas formas de doble via de salida
de ventriculos derechos y todos los posoperados de
transposicion de las grandes arterias, ya sea switch
atrial o arterial. En este subgrupo también inclui-
mos a diferencia de Webb,* las anomalias coronarias
y todas las discordancias atrioventriculares. En el
cuadro Il se resume la estratificacion.

ENFERMO NUEVO, NO SE SABIA
CARDIOPATA CONGENITO

Como se sefialé al principio, este grupo comprende
por lo menos el 10% de la totalidad de los enfermos
adultos con cardiopatia congénita. El diagnéstico
mas frecuente en nuestro medio es la CIA. Lo habi-
tual es una mujer delgada a quien se le detecta un
soplo cardiaco en un examen de rutina o en quien se
encuentra cardiomegalia como hallazgo en una tele-
rradiografia de térax. Al interrogatorio dirigido sue-
le descubrirse disnea o fatiga de esfuerzo moderado.
El eco-Doppler color hace el diagnéstico definitivo.
La anomalia de Ebstein poco severa también suele
ser causa de primera consulta en la vida adulta por
las mismas razones descritas para la CIA pero con
una forma de presentacion adicional, la presencia de
palpitaciones por taquiarritmias. Por lo menos un
25% de los enfermos con Ebstein tienen asociado el
sindrome de Wolf-Parkinson-White.

Es importante tener en cuenta en este grupo a le-
siones potencialmente graves como la estenosis adr-
tica valvular significativa. En algunos enfermos la
estenosis adrtica severa, es decir con gradiente trans-
valvular de 60 mmHg o mas cursa sintomatica y la
Unica pista es el soplo expulsivo aortico. La coarta-
cién de la aorta en adultos, es referida en la mitad de
los casos con el diagndstico de hipertension arterial
sistémica. Clinicamente el diagnoéstico se hace por la
palpacion de los pulsos disminuidos en las extremida-
des inferiores. Actualmente la cardiologia intervencio-
nista ofrece una alternativa a la cirugia que ha resul-
tado satisfactoria. Hemos tratado 54 enfermos con
coartacion de la aorta mediante angioplastia adrtica
con stent. El rango de edad fue de 8 a 49 afios con me-
dia de 22 + 9 afios, el gradiente promedio disminuyé
de 50 a 5 mmHgy al final del seguimiento todos estan
sintomaticos con un gradiente promedio de 7 = 10
mmHg.> Otro diagndstico mas raro que los anteriores
pero sumamente interesante es la transposicion corre-
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Cuadro Il. Estratificacion inicial del adulto con cardiopatia congénita.

Paso 1
Se sabe cardiépata congénito  Si

Tratado

No tratado

Cirugia paliativa o correctiva

Acude por soplo, arritmia o datos de I.

cardiaca
No Acude por soplo, arritmia o
datos de I. cardiaca
Paso 2
Qué tipo de lesion Sencilla Moderada Compleja
CIA Defectos septales A - V Corazones univentriculares
Civ CVPAT POP de Fontan

Estenosis pul.
Estenosis Ao.

Coartacion Ao.

Doble camara VD

CIV + Insuf. Ao o straddling
de AV o lesion mitral

A. de Ebstein

T. de Fallot

POP de Rastelli

Todas las formas de discordancia

atrioventricular
Anomalias coro.
DVSVD todas

POP de CIA, CIV

CIA = comunicacion interauricular, CIV = comunicacion interventricular, A-V = atrio-ventriculares, CVPAT = conexién venosa pulmonar
an6mala total, Insuf. Ao. = insuficiencia aértica, DVSVD = Doble via de salida de ventriculo derecho, POP = posoperado

gida de las grandes arterias sin lesiones asociadas o
con éstas pero sencillas y poco severas, por ejemplo, y
éstas son las mas frecuentes, insuficiencia tricuspi-
dea, que se comporta como insuficiencia mitral, CIVy
estenosis pulmonar. Un elemento comUn en estos pa-
cientes es la presencia gradual de insuficiencia cardia-
ca por falla progresiva del VD que se encuentra res-
ponsable de la circulacion sistémica.t

ENFERMO CONOCIDO Y TRATADO

Los enfermos con antecedentes quirdrgicos mas fre-
cuentes son los posoperados de PCA, CIAy CIV. Lo
importante en ellos es descartar la presencia de HAP
residual que guarda estrecha relacién con la edad en
la que se hizo la operacion.

ENFERMO CONOCIDO Y TRATADO Y
ARRITMIAS

Este es un problema frecuente en el adulto ya opera-
do con cardiopatia congénita. En enfermos con ciru-
gia de Fontan en cualquiera de sus variantes llega a
presentarse algun tipo de arritmia hasta en un 50%
en la vida adulta, no es infrecuente la necesidad de
estudio electrofisiolégico o de marcapaso cardiaco.
En el paciente posoperado de Fallot es particularmen-
te importante la defeccién de arritmias, y de ensan-
chamiento del complejo QRS ya que ambas estan re-
lacionadas con el pronéstico a largo plazo.” La causa
mas comun de estos trastornos es la insuficiencia

pulmonar posoperatoria, una vez resuelta la insufi-
ciencia con una protesis pulmonar, las arritmias en
general desaparecen.

ENFERMEDADES ADQUIRIDAS QUE SE
AGREGAN A LA PATOLOGIA CONGENITA

Todo enfermo adulto con cardiopatia congénita pue-
de tener patologia adquirida agregada, las mas fre-
cuentes son la hipertensién arterial sistémica y la
cardiopatia isquémica por aterosclerosis coronaria.
Los factores de riesgo cardiovascular deben ser estu-
diados a fondo y tratados. La hiperglobulia asociada
en los enfermos desaturados produce candidatos a
trombosis a cualquier nivel o abscesos asépticos. Es-
tos diagnosticos deben ser considerados en los enfer-
mos con manifestaciones neuroldgicas.

Un tema de gran relevancia es la posibilidad de
desarrollar endocarditis bacteriana. La mayoria de
las lesiones congénitas y todos los elementos extra-
fios colocados en el sistema cardiovascular son po-
tenciales sitios de implante de colonias bacterianas.
Cualquiera de estos enfermos con fiebre alta por mas
de cuatro dias debe ser internado para estudio y des-
cartar endocarditis. Las lesiones que con mayor fre-
cuencia se relacionan con endocarditis son: la este-
nosis aortica valvular o subvalvular, tetralogia de
Fallot y el PCA. Entre los enfermos operados, los
que tienen alguna protesis valvular con o sin tubo y
los que tienen fistulas sistémico-pulmonares son los
candidatos con mayor riesgo para endocarditis.8?



Alva EC. Ante el adulto con cardiopatia congénita

158
Rev Mex Cardiol 2006; 17 (3): 155-158

TEMAS ADICIONALES: CONSEJO GENETICO,
MANEJO DEL EMBARAZO Y ATENCION
PSICOLOGICA

Una pregunta habitual de estos enfermos es el riesgo
de tener un hijo con la misma u otra cardiopatia con-
génita. Es mas bajo cuando el padre es el portador de
la cardiopatia 2.1%, si es la madre el riesgo se eleva a
6.7%, si ambos tienen cardiopatia el riesgo se eleva al
15% aproximadamente. EI embarazo constituye un
problema frecuente. Las enfermas con mayor riesgo
son las que tienen hipertension pulmonar con sindro-
me de Eisenmenger. En ellas el embarazo debe ser
prohibido por la posibilidad de muerte. Las enfermas
con praétesis mecanica tienen un 5% de riesgo y su
producto un 15% de nacer con alguna malformacion,
de modo que los riesgos del embarazo en estas enfer-
mas Yy sus hijos debe ser claramente explicado.

La atencidn psicoldgica es necesaria en la mayo-
ria de los casos. La transicion del adolescente, con
cardiopatia congénita, a la vida adulta, suele ser difi-
cil, mas cuando el enfermo tiene una cardiopatia
compleja operada. EI apoyo debe dirigirse a la com-
prensién y aceptacion de su problema cardiaco. En
este punto es de la mayor importancia proporcionar
informacién comprensible y clara de su problemay
del tipo de cirugia que se realiz6. Puede sorprender
la ignorancia con la que muchos enfermos llevan su
cardiopatia. Finalmente el respaldo psicolégico debe
contemplar la vida sexual y laboral del enfermo.

CONCLUSIONES

Hemos tratado de tocar algunos de los aspectos mas
relevantes del enfoque inicial, y sus pasos, ante el
adulto con cardiopatia congénita, de modo que pode-
mos concluir lo siguiente:

1. El tiempo nos ha permitido ver los resultados de
lo que hicimos en los nifios hace varias décadas y
esto es un privilegio, sin embargo diversos temas
tienen que abordarse:

2. El namero de adultos con cardiopatia congénita
operados o no operados aumenta rapidamente, in-
cluso rebasando la cifra de nifios con cardiopatia

10.

congénita. Conservadoramente existen en México
300 mil adultos en esta categoria y su incremento
anual se estima en 15 mil casos mas.

El estudio de estos enfermos debe iniciar con su
estratificacion.

A la complejidad de la patologia congénita debe
agregarse el estudio de las enfermedades adquiri-
das, el consejo genético, el manejo del embarazoy
sus riesgos, y finalmente el respaldo psicolégico
especializado.

La atencion y tratamiento de estos enfermos re-
quiere de un equipo multidisciplinario informado,
diestro y capaz de trabajar en equipo.

BIBLIOGRAFIA

Hoffman JI, Kaplan S. The incidence of congenital heart
disease. J Am Coll Cardiol 2002; 39: 1890-1900.

Perloff JK, Warnes CA. Challenges posed by adults with
repaired congenital heart disease. Circulation 2001; 103:
2637-2643.

Oechslin EN, Harrison DA, Conelly MS et al. Mode of dea-
th in adults with congenital heart disease. Am J Cardiol
2000; 86: 1111-1116.

Webb G, Williams R, Albert J et al. 32nd Bethesda Confe-
rence: Care of the adult with congenital heart disease, Oc-
tober 2-3, 2000. J Am Coll Cardiol 2001; 37: 1161-1198.
Ledesma M, Alva C, Gémez FD et al. Results of stenting
for aortic coarctation. Am J Cardiol 2001: 460-462.
Beauchesne LM, Warnes CA, Connelly HM et al. Outcome
of the unoperated adult who presents with congenitally co-
rrected transposition of the great arteries. J Am Coll Car-
diol 2002; 40: 285-290.

Gatzoulis MA, Balaji S, Webber SA et al. Risk factors for
arrhythmia and sudden cardiac death late after repair of
tetralogy of Fallot: A multicentric study. Lancet 2000; 356:
975-981.

Dajani A, Talbert K, Wilson W et al. Prevention of bacterial
endocarditis. JAMA 1997; 277: 1794-1801.

Strom BL, Abrutyn E, Berlin JE et al. Risk factors for in-
fective endocarditis. Circulation 2000; 102: 2842-2848.
Perloff JK, Koos B. Pregnancy and congenital heart disea-
se. In: Perloff JK, Chile JS, eds. Congenital heart disease
in adults. 2nd ed. Philadelphia: Saunders; 1998.

Direccidon para correspondencia:

Dr. Carlos Alva Espinosa.

Av. Cuauhtémoc 330 5° piso

Serv. Cardiopatias Congénitas,

Hospital de Cardiologia CMN Siglo XXI,

Col. Doctores, C.P. 06725, Del. Cuauhtémoc,
México, D.F.



