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Resumen

Se presenta una actualizacion de los avances mas relevantes de la ecocardiografia tridimensional para el diagndstico de las
cardiopatias congénitas. Se analiza la evolucion de su tratamiento y se describen los resultados obtenidos en los ultimos afios.
En el tema de la mujer embarazada con cardiopatia congénita se subrayan los cambios funcionales y estructurales durante
el embarazo, asi como los riesgos por considerar y la importancia del trabajo en equipo para tratar a estas enfermas. Final-
mente se aportan datos de la situacion en México y las medidas recomendadas para mejorarla.
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Abstract

We present an update of the most relevant advances of three-dimensional echocardiography for the diagnosis of congenital
heart diseases. The evolution of its treatment is analyzed, showing the results obtained in recent years. The functional and
structural changes experienced in women with congenital heart disease during pregnancy are discussed, as well as the main
health risks and the importance of teamwork in healthcare to treat these patients. Finally, we provide a review on the current
situation in Mexico and outline some improvement recommendations.
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Ecocardiografia tridimensional en cardiopatias congénitas

Clara Vazquez-Antona

La compleja anatomia y los sofisticados mecanismos
de funcién de las estructuras cardiacas en los pacientes
con cardiopatia congénita (CC) requieren que la aplica-
cion de las técnicas ecocardiograficas como método
diagndstico cubran dos aspectos basicos: morfologia y
funcion. La ecocardiografia bidimensional (Eco2D) y Do-
ppler es hasta este momento una herramienta diagnds-
tica util y en muchos casos suficiente para la evaluacion
morfoldgica y hemodindmica. Una de las limitaciones
de la Eco2D radica en que se realiza en un solo plano,
por lo que se requiere la obtencion de imagenes en
diferentes aproximaciones, lo que obliga a realizar una
reconstruccién mental para su mejor entendimiento.

La ecocardiografia tridimensional (Eco3D) valora el
corazon en sus tres dimensiones, ya sea en una vista
de conjunto o bien con planos convencionales y no con-
vencionales. El beneficio de la reconstruccion tridimen-
sional (3D) del corazén con defectos congénitos radica
en el potencial de mostrar objetivamente la anatomia y
las complejas relaciones entre las diferentes estructuras
cardiacas, logrando imégenes orientadas en forma ilimi-
tada como las vistas “de superficie” de las valvulas atrio-
ventriculares (AV) y ventriculoarteriales, asi como del
septum interatrial e interventricular, ademas de la valo-
racién de la funcién ventricular izquierda y derecha y de
las cardiopatias de fisiologia univentricular." A diferencia
de la reconstruccion 3D en cardiopatia adquirida, los
pacientes con CC complejas pueden tener alteraciones
en la posicién del corazon, situs, conexiones y relacio-
nes de las estructuras, lo que implica un mayor reto que
en los pacientes con patologia adquirida.

El uso de la Eco3D para el estudio rutinario de las CC
requiere una curva de aprendizaje y exige entrenamiento
especifico, ya que ademas del conocimiento sobre CC y
su tratamiento, la capacitacién debe incluir la adquisicién
y posprocesamiento de los datos 3D para demostrar la
competencia en la evaluacién morfolégica y cuantifica-
cién de la funcion cardiaca.?® Se debe aprender a reco-
nocer y evaluar las vistas del corazén que son factibles
con 3D, incluidas las vistas de las valvulas y septos.

Antecedentes

Dekker et al. iniciaron en 1974 la imagen cardiaca
tridimensional utilizando un brazo mecénico articulado

“manos libres” para obtener las imagenes transtoraci-
cas para su posterior procesamiento. En 1993, Pan-
dian y Roelandt introdujeron la Eco3D dindmica con
transductor transesofagico multiplanar, en la que la
reconstruccion iniciaba a partir de la adquisicién de
imagenes planares bidimensionales obtenidas en sin-
cronia con el ciclo cardiaco y los movimientos respi-
ratorios, las cuales eran almacenadas en una base de
datos independiente. A inicios de la década de 1990,
von Ramm et al.* desarrollaron el primer equipo eco-
cardiogréfico tridimensional en tiempo real, el cual ha
tenido mejoras en el disefio e ingenieria hasta los
equipos que utilizamos actualmente tanto para abor-
dajes transtdracicos como transesofagicos.

En México, la experiencia con Eco3D inicié en el
Departamento de Ecocardiografia del Instituto Nacio-
nal de Cardiologia “Dr. Ignacio Chavez” en 1999 con
la Eco3D off line por Vargas-Barrdn et al.® En 2002 de
reportaron los resultados de los primeros 54 pacientes
con CC a quienes se realizo reconstruccion 3D a partir
de imagenes bidimensionales secuenciales transeso-
fagicas con posprocesamiento. En esta experiencia
inicial se compararon las imagenes bi y tridimensiona-
les y se correlacionaron con especimenes anatémicos
equivalentes para valorar su correspondencia.

Para entonces se demostré que la reconstruccion
3D de las cardiopatias era posible en todos los casos,
confirmando que definia detalles anatdmicos adicio-
nales a los obtenidos por 2D, ya que se lograban
reconstrucciones desde vistas no convencionales,
como las observadas desde los atrios o dpex de las
conexiones atrioventriculares, y vistas de superficie
tanto del septum interatrial como interventricular; aun
cuando las adquisiciones consumian tiempo, se ob-
tenian imagenes que proporcionaban valiosa informa-
cion adicional.®

En 2005 se inicid la experiencia con ecocardiografia
transtoracica 3D en tiempo real, método que fue facil-
mente aplicado a los pacientes pediatricos, ya que las
ventanas acusticas son favorables y la informacion
morfoldgica es indispensable para el entendimiento de
las CC;” en 2011 se comenzd con la Eco3D transeso-
fagica en tiempo real. Actualmente la mayoria de los
laboratorios de ecocardiografia de centros que manejan
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pacientes con CC han integrado esta tecnologia como
método diagndstico complementario.

Aplicaciones clinicas de la ecocardiografia
tridimensional

La aplicacién clinica de la reconstruccion 3D del
corazdn con defectos congénitos abarca principalmen-
te tres areas: visualizacién de la morfologia, cuantifi-
cacion volumétrica de las cdmaras y flujos cardiacos
y la guia en procedimientos invasivos transcateterismo
y de valoracion intraoperatoria. La reconstruccién 3D
en tiempo real es posible desde las aproximaciones
transtoracica y transesofagica (ETE). La limitacion de
la ETE 3D es que la sonda solo puede ser utilizada en
pacientes con mas de 20 kg de peso. La adquisicion
de datos puede ser en dos formas:

1. En tiempo real “live 3D” mediante la imagen
multiplanar simultdnea, que muestra imagenes
bidimensionales en dos planos ortogonales si-
multaneos, el modo 3D en tiempo real y la am-
plificacion 3D o zoom 3D.

2. Multilatido, coordinada con el electrocardiogra-
ma, en la que se pueden obtener voliumenes
completos o de angulo amplio y volumen com-
pleto con Doppler color para posprocesamiento.

Las aportaciones de la Eco3D pueden estratificarse
en tres grupos:

1. Informacién equivalente a la de los estudios con

Eco2D.

2. Hallazgos nuevos no vistos en Eco2D, pero que no
modifican en forma critica la decision terapéutica.

3. Informacion anatémica adicional util en la toma
de decisiones terapéuticas.

Los dos primeros grupos permiten un mejor enten-
dimiento de la anatomia con imagenes “agradables”
y perspectivas anatdémicas interesantes y son mas
utiles desde el punto de vista académico que terapéu-
tico y para mejorar la comunicacion con clinicos y
cirujanos.

El tercer grupo brinda mayor beneficio clinico, deter-
minado por la capacidad de definir los defectos desde
las vistas de superficie atrial, ventricular y valvular con
informacién adicional til en las decisiones terapéuti-
cas. En este grupo se encuentran las imagenes obte-
nidas en las cardiopatias con formas complejas de
defectos septales atriales y ventriculares, canal atrio-
ventricular comun (Figura 1), anomalias congénitas de
la vélvula mitral (VM) y alteraciones de la conexion
ventriculo arterial, como doble camara de salida de
ventriculo derecho, asi como funcién ventricular

Figura 1. Imdgenes transtordcicas de reconstruccion tridimensional
de un paciente con canal atrioventricular comun y esquema (A). Se
muestran las vistas no convencionales desde la vista septal izquierda
(B), vista de superficie atrial (C) y vista de cuatro camaras, donde
se observa la vélvula atrioventricular comun y los defectos septales
atrial y ventricular (D). En B observamos los defectos ventricular y
atrial de tipo ostium primum “de frente”; la linea punteada marca en
nivel del septum AV, en este caso ausente. En C se observan las
cinco valvas con sus componentes valvulares derecho e izquierdo
y las valvulas puente anterior y posterior y su correspondencia con
el esquema en A. VAl = valva anterior izquierda, VLI = valva late-
ral izquierda, VP = valva posterior, VLD = valva lateral derecha,
VAD = valva anterior derecha, Ao = aorta, VD = ventriculo derecho,
VI = ventriculo izquierdo, AD = auricula derecha, SIV = septum inter-
ventricular, SIA = septum interauricular.

izquierda en cardiopatias donde el ventriculo izquierdo
ha perdido su geometria. Aproximadamente 35 % de
los estudios corresponde a este Ultimo grupo.®

Recientemente se publicé un documento de con-
senso® que muestra una revision de la aplicacion
optima de Eco3D en CC, incluidas las consideracio-
nes técnicas, la aplicacion a diferentes lesiones, la
guia de procedimiento y la evaluacion funcional; es-
tablece que se requiere una orientacion consistente
e intuitiva de las imagenes 3D, conforme un mejor
enfoque “anatémico”, en el que se visualice el cora-
zén en la misma orientaciéon que una persona en
posicion vertical. Con este enfoque, las estructuras
posicionadas superiormente se mostraran en la parte
superior de la imagen. Las “vistas quirurgicas” se han
utilizado para describir proyecciones 3D mas pareci-
das a las vistas durante una cirugia, en donde las
imagenes se proyectan como si el paciente estuviera
acostado en posicién supina con el cirujano principal
operando desde el lado derecho del paciente.

Se debe tener en cuenta que la realizaciéon de la
Eco3D debe adaptarse a la cardiopatia. A continua-
cién se mencionan algunas aplicaciones en la que se
ha demostrado mayor utilidad.
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Figura 2. Imdgenes ecocardiogréficas tranesofagicas 3D desde las
vistas de superficie septal atrial izquierdo (A) y derecho (B), donde
se observa un defecto interatrial y su relacion con estructuras adya-
centes. En el esquema (C), las lineas punteadas marcan los bordes:
los posteriores estan en relacion con las venas cavas y los anterio-
res con la aorta y las valvulas atrioventriculares. VM = valvula mitral,
VCS = vena cava superior, VCI| = vena cava inferior, Ao = aorta,
VT = vélvula tricuspide, SC = seno coronario.

Comunicacion interauricular

En los defectos del septum interatrial se logra la vi-
sualizacion completa del defecto para definir el tipo,
localizacion, nimero y morfologia, medicion de los bor-
des del defecto y la distancia a otras estructuras
(Figura 2). Estos detalles anatomicos son importantes
cuando la opcién de tratamiento es intervencionista, con
la cual se puede determinar qué defectos son suscep-
tibles de cierre o los que pudieran representar dificultad
técnica por las diversas variantes anatémicas.'

En la actualidad se estan desarrollando diferentes
técnicas que permiten la creacion de imagenes hibri-
das o la fusion de imagenes para obtener al mismo
tiempo mas informacion anatomica y funcional." En
el mercado existen equipos que fusionan imagenes
de rayos X'y ecocardiografia 2D y 3D en tiempo real.
Este sistema puede utilizarse como guia de procedi-
mientos en cardiopatia estructural, como el cierre
percutaneo de comunicaciones interauriculares o fo-
ramen oval permeable. Durante el procedimiento per-
mite marcar estructuras mediante puntos o elipses en
una de las imagenes ecocardiograficas; estos marca-
dores aparecen de forma automaética y simultdnea en
las demas imagenes, con lo que se tiene la posibili-
dad de ver una estructura marcada en todas las imé-
genes ecocardiograficas y la imagen de fluoroscopia
al mismo tiempo.

Patologia mitral congénita

A diferencia de las alteraciones mitrales del adulto,
la enfermedad congénita de la VM por lo general es
compleja y afecta a mas de un componente valvular
dependiendo de la alteracion embrioldgica. En estos
casos, las vistas “de superficie”, tanto desde la auricula

Figura 3. Imdgenes ecocardiograficas transtordcicas bi y tridimensio-
nales donde se observa un doble orificio mitral por bandeleta central
(A). Obsérvese el detalle anatdmico que se logra con la reconstruccion
tridimensional desde la vista de superficie atrial (B), donde se puede
confirmar que el orificio medial tiene dos valvas, mientras que en el
lateral se observan tres valvas, sefialadas con numeros. Al = auricula
izquierda, VI = ventriculo izquierdo, Ao = aorta.

izquierda como desde el ventriculo izquierdo, ofrecen
una evaluacion detallada de la movilidad de las valvas
y de la fusién de las comisuras.”? La vista desde el
ventriculo izquierdo evallUa el aparato subvalvular, de-
finiendo con claridad la presencia de un unico musculo
papilar y la insercion de todas las cuerdas tendinosas
en ese musculo, como la VM en paracaidas. En la VM
en hamaca se demuestra que la obstruccién es cau-
sada por una alteracion en el aparato subvalvular mitral
y la insercion directa de las valvas sobre los musculos
papilares. Desde la vista de superficie del atrio izquier-
do se puede definir con precisiéon la membrana supra-
valvular mitral, el doble orificio mitral (Figura 3) y la
hendidura de la valva anterior de la mitral.

El ETE 3D ofrece mejor calidad de imagen por su
mayor resolucion temporal y espacial en relacion con
las obtenidas en 3D por vistas transtoracicas, esta
indicado cuando se requiere mejor definicion anaté-
mica y para el analisis y cuantificacién de la VM, asi
como determinar los mecanismos de insuficiencia y
la geometria del orificio regurgitante. Es de especial
apoyo en la valoracién intraoperatoria con la finalidad
de corroborar la lesién anatémica y definir la severi-
dad de las lesiones residuales.

Doble salida de ventriculo derecho

La doble salida de ventriculo derecho incluye un es-
pectro anatdmico extremadamente variado. Se requiere
un entendimiento detallado de las variantes anatémicas
para un diagndstico correcto y la decision del tipo de
correccion quirdrgica, entre ellas la localizacion,
tamafo, relacién y distancia de la comunicacion inter-
ventricular con las valvas semilunares, morfologia co-
nal, relacion espacial de las grandes arterias y lesiones
asociadas: obstrucciones a las vias de salida, anoma-
lias de las valvulas AV, hipoplasia ventricular o patrones
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coronarios anormales. La ecocardiografia desempefa
un papel vital en el diagndstico: la Eco2D se ha utiliza-
do tradicionalmente para planificar intervencién quirar-
gica, utilizando multiples vistas ecocardiograficas sepa-
radas, y la Eco3D tiene la ventaja de incorporar
profundidad a las im&genes con lo cual las valvulas AV,
la comunicacion interventricular y las grandes arterias
pueden visualizarse en una sola proyeccion.'

Funcion ventricular 3D

La valoracidn de la funcién ventricular en CC no solo
depende de la funcidn izquierda, en algunas cardiopa-
tias nos enfrentamos a un ventriculo derecho sistémico,
como en la transposicion corregida de grandes arterias
0 con presién elevada por obstruccién pulmonar o
sobrecarga volumétrica (como sucede en el paciente
posoperado de tetralogia de Fallot con insuficiencia
pulmonar residual) o incluso a fisiologia de ventriculo
unico, por lo que la cuantificacién volumétrica tridimen-
sional para la valoracion de la funcion es una alternativa
para el estudio y seguimiento de estos pacientes.!

El visualizaciéon del ventriculo izquierdo mediante
Eco3D en pacientes con CC permite analizar volume-
nes, funcion y analisis segmentario, asi como el estudio
de disincronia, sin embargo, aun cuando se ha demos-
trado la comparabilidad del Eco3D con la resonancia
magnética, la medicina nuclear y la ventriculografia, no

existen investigaciones suficientemente extensas que
permitan establecer rangos de valores normales de
estas estructuras en pacientes pediatricos, ademas de
variaciones en el cdlculo de volimenes y funcién ven-
triculares debido a los cambios morfoldgicos de las
camaras inherentes a las CC. A pesar de esto, ha de-
mostrado ser Util principalmente en las cardiopatias en
las que, por la propia fisiopatologia, el ventriculo iz-
quierdo modifica su anatomia.

Hasta hace poco, la utilidad del Eco3D en la medi-
cién de volumen del ventriculo derecho (VD) y la frac-
cion de eyeccion no habia sido analizada debido a la
complejidad de la morfologia de este, asi como a la
dificultad técnica para la obtencién de imagenes ade-
cuadas. Recientemente se ha demostrado la utilidad
de las mediciones volumétricas del VD en compara-
cion con la imagen por resonancia magnética, me-
diante la técnica de adicion de discos, usando un pro-
tocolo de reconstruccién multiplanar y deteccion
automatica de bordes, con la cual se ha identificado
una excelente correlacion entre las medidas hechas
por Eco3D y aquellas por resonancia magnética. En
pacientes con corazones univentriculares, el Eco3D ha
demostrado obtener resultados comparables con la
resonancia magnética en la obtencion de imagenes,
asi como valores menores a los obtenidos por esta
ultima en el célculo de volimenes y fraccién de
eyeccion.'
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Evolucion y resultados en el tratamiento de las cardiopatias

congénitas a nivel mundial

Carlos Alva-Espinosa

El concepto de evolucién proviene del término latino
evolutio y hace referencia al verbo evolucionar y a sus
efectos. En su acepcién mas amplia, la evolucion es
un proceso universal que consiste en el cambio. Nues-
tro planeta surgid y ha evolucionado a partir de la
evolucion del propio universo, lo primero hace 4600
millones de afios, lo segundo tiene al menos 13 700
millones de afos. La vida en la Tierra surgié hace mas
de 3 mil millones de afios y se ha desplegado en for-
mas cada vez mas complejas y diversas, sin embargo,
este desarrollo evolutivo no habia tenido direccidn,
proposito o sentido. Los cambios son producto de con-
tingencias al azar ante la inmensidad del tiempo donde
la seleccion natural ha sido ciega. Muy recientemente,
a partir de la apariciéon del hombre, con su conciencia
capaz de reflexionar sobre el pasado y proyectarlo al
futuro, la evolucion por primera vez tiene direccion. La
humanidad apunta hacia una transformacion de su
entorno y de su propia vida para establecer el progreso
humano, no sin retrocesos, pero paulatina y progresi-
vamente modificando la historia natural. La medicina
es un buen ejemplo de este proceso. Las intervencio-
nes médicas se miden contra la evolucion natural de
la enfermedad, sefialadamente la sobrevida.

La evolucion en el conocimiento y tratamiento de
las CC ha sido uno de los logros mas espectaculares
de la medicina. A mediados del siglo pasado, los ni-
fios con tetralogia de Fallot dificilmente alcanzaban la
vida adulta. A partir de 1938, cuando el doctor Gross'®
realiz6 la primera ligadura de un conducto arterioso
con éxito, se inicié un cambio en el pronéstico de los
enfermos con CC. Desde entonces y a menos de 80
anos de distancia, la posibilidad de que un nifio con
CC que recibe tratamiento llegue a la vida adulta es
de 89 %." Un reflejo fiel del progreso en el tratamiento
de estos enfermos es el hecho de que desde 2010
existen mas adultos con CC que nifios con esta ano-
malia. Del total de estos enfermos, 66 % es adulto.®
A continuacion se presentan algunos de los cambios
mas significativos en los resultados de los tratamien-
tos de las CC, con el propdsito fundamental de ac-
tualizar la conceptualizacion diagndstica, terapéutica
y prondstica de este grupo de enfermos.

Transposicion de los grandes vasos (TGV)

Es en el tratamiento de los recién nacidos con trans-
posicion de los grandes vasos (TGV) donde se de-
muestra con claridad el progreso en el tratamiento de
estas lesiones. El ecocardiograma bidimensional es
suficiente para hacer el diagndstico (Figura 4). La
TGV es una cardiopatia compleja, los nifios presentan
cianosis con manifestaciones de insuficiencia cardia-
ca en los primeros dias de vida y sin tratamiento tie-
nen muy alta mortalidad: 90 % de los nifios nacidos
con TGV fallece al afio de vida.” En la actualidad, la
operacion de Jatene o switch arterial (la operacion
que corrige la TGV) tiene una mortalidad operatoria
de 0 a 2.2 %, en tanto que la supervivencia a 15
afos es de 97.6 %, con una calidad de vida practica-
mente normal.?!

Comunicacidn interauricular

La comunicacion interauricular es una de las CC
mas frecuentes, consiste en el paso de sangre de la
auricula izquierda a la derecha a través del defecto;
afecta principalmente a nifias, quienes cursan asin-
tomaticas o con disnea ligera y palpitaciones. En la
década de 1970, el doctor Campbell estimé una mor-
talidad de 50 % en su historia natural.?? En 1955,
cuando se iniciaba la cirugia a corazén abierto,
Lillehei obtenia una mortalidad de 33 % mediante la
circulacién cruzada padre/hija.2® Con el cierre quirdr-
gico actual, la supervivencia a largo plazo del cierre
de la comunicacion interauricular es de 99.6 %y
no solo los resultados quirdrgicos son excelentes,
con el advenimiento del intervencionismo percuta-
neo, la comunicacion interauricular puede cerrarse
sin circulacién extracorpérea mediante un dispositivo
colocado en el defecto por el cardidlogo intervencio-
nista, con un éxito de 95.7 %, lo cual evita la bomba
de circulacion extracorpdrea, el dolor y la cicatriza-
cién de la herida quirdrgica; por estas ventajas, el
cierre por cateterismo es ahora el tratamiento de
eleccion para la comunicacion interauricular.?
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Figura 4. Ecocardiograma, abordaje apical. Transposicion completa
de las grandes arterias. Se observan las discordancias ventriculo-ar-
teriales: del ventriculo derecho VD nace la aorta (A) y del ventriculo
izquierdo nace la pulmonar (P). Existe comunicacion interventricular
subpulmonar (flecha horizontal) y estenosis subpulmonar (flecha ver-
tical). Al = auricula izquierda, VD = ventriculo derecho, VI = ventriculo
izquierdo.

Tetralogia de Fallot

La tetralogia de Fallot es la CC con cianosis mas
frecuente y es una de las mas investigadas. Su com-
binacion de lesiones es bien conocida: estenosis pul-
monar, comunicacion interventricular, cabalgamiento
de la aorta (sobre el septum interventricular) e hiper-
trofia ventricular derecha. En ocasiones es necesario
el cateterismo para hacer el diagnéstico (Figura 5). La
cianosis es el dato cardinal en el diagndstico, la cual
se incrementa con el tiempo. En 1978, Kirklin et al.
estimaron que 50 % de los enfermos que nace con
tetralogia de Fallot no operados muere en los prime-
ros afios de vida y dificilmente alguno sobrevive mas
alla de los 30 afios.? El tratamiento es quirurgico. Una
mejor comprensién de la enfermedad, el refinamiento
en el proceso diagndstico y el progreso en la tecno-
logia y técnicas quirdrgicas permitié operar a estos
nifos a edades cada vez mas tempranas: la edad
recomendada para la correccion es a los seis meses
de vida. La mortalidad operatoria actual es de 2 % o
menor?’2 y el seguimiento a largo plazo, a 40 afos,
ha demostrado una supervivencia de 77.5 %, con una
calidad de vida practicamente normal en la mayoria
de los casos.?®

Mortalidad operatoria global
Existe una reciente y excelente publicacion sobre

los resultados quirurgicos de todas las CC operadas
de 1997 a 2015 en Inglaterra, con un poco mas de

Figura 5. Angiocardiograma selectivo en el ventriculo derecho en pro-
yeccion posteroanterior con angulacion craneal de 30° de un nifio de
seis afos con tetralogia de Fallot. Se observa el ventriculo derecho
hipertrdfico con estenosis infundibular y valvular. El anillo valvular, el
tronco y las ramas de la arteria pulmonar son de buen calibre. Existe
opacificacion simultanea de la aorta, moderadamente dilatada que
describe arco adrtico derecho. Es un enfermo con tetralogia de Fallot
con anatomia favorable.

57 mil enfermos operados. La mortalidad operatoria
en su conjunto fue de 2.93 %. Cuando los resultados
se separan en cirugia urgente, la mortalidad es de
6.5 %; cuando es electiva, la mortalidad es de
1.65 %.%°

Papel de la cardiologia intervencionista
en el tratamiento de las cardiopatias
congénitas

Desde el inicio de la cardiologia intervencionista
en 1953 por Rubio Alvarez et al. para tratar un caso
de estenosis pulmonar con cateterismo en México®'
a la fecha del presente articulo, la evolucion y apli-
cacion de esta técnica en las CC ha sido exponen-
cial. A partir de una experiencia de 39 afos, un
destacado articulo reciente resume este progreso:
el cateterismo intervencionista como tratamiento ini-
cial paso6 de 5.8 a 25.9 % y de ser el Unico trata-
miento pasé de 4.8 a 24 %; adicionalmente, la edad
promedio de 3.4 afios baj6 a 0.6 afios. Sin embargo,
esto no ha significado una disminucién de las inter-
venciones quirurgicas, que aumentaron de 1717 en
1997 a 5299 en un trabajo inglés.*® La explicacion
del crecimiento, tanto de la cardiologia intervencio-
nista como de la cirugia, es consistente con el
aumento del numero de enfermos y la mayor dispo-
sicion de opciones terapéuticas que hace algunas
décadas no estaban disponibles.



Prevalencia de las cardiopatias congénitas
en los adultos

Como consecuencia de la disminucién en la mortali-
dad de los enfermos con CC, en Canada la prevalencia
en los nifos se ha incrementado 22 %, en tanto que en
los adultos este efecto ha sido mas pronunciado: la
prevalencia ascendid 85 % entre 1985 y 2000.%

En 2016, Gilboa et al. publicaron el niumero total de
enfermos vivos estimados con CC en Estados Unidos:
2.4 millones, de los cuales 1.4 millones son adultos.®

En México, en un calculo conservador realizado en
2006 estimamos 300 mil adultos vivos con CC, con
un incremento anual de 15 mil casos,* de modo que
para 2018 podria haber cerca de medio millén de
adultos con CC en México.

Ante el incremento significativo de enfermos con CC,
los paises desarrollados se han organizado para en-
frentar el reto de atender la compleja transicion de los
adolescentes con CC y su ingreso a la vida adulta.
Esto requiere un equipo multidisciplinario. Con este

Vazquez-Antona C, et al.: Cardiopatias congénitas

desafio en mente, en 1991 se fundd la Canadian Adult
Congenital Heart Net Work, con el propdsito explicito
de atender a estos enfermos, mientras que en 1993,
en Europa se fundé The Jane Somerville Fundation,
con el mismo objetivo, la cual evoluciond a la Grown
Up Congenital Heart Disease de la European Society
of Cardiology. En 1994 se crearon la Adult Congenital
Heart Association y la International Society for Adult
Congenital Heart Disease. En esos paises también se
cred la subespecialidad en cardiopatias congénitas
en el adulto. En México, si bien en el Hospital de
Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI, en
el Instituto Nacional de Cardiologia y en otros centros
existen cardidlogos dedicados a la atencion de estos
enfermos, no se cuenta con la subespecialidad.

El creciente numero de enfermos con CC, que pa-
raddjicamente refleja el éxito terapéutico en las ulti-
mas décadas, implica un reto a la salud publica. Sera
necesario preparar en el pais mas especialistas en
CC en nifios y adultos para hacer frente con calidad
y eficiencia a este creciente grupo de enfermos.
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La mujer embarazada con cardiopatia congénita

Lucelli Yanez-Gutiérrez

El avance en el tratamiento de las CC ha permitido
que los pacientes tengan una supervivencia mayor y
nueve de cada 10 lleguen a la edad adulta; 50 %
aproximadamente es del sexo femenino y en algun
momento se planteard la posibilidad de la maternidad
y desearad llevar a término un embarazo, que se con-
siderard de alto riesgo.

La hipertension arterial sistémica es la complicacion
cardiaca mas frecuente en el embarazo y la CC es el
trastorno cardiovascular mas frecuente. Se estima que
pueden ser afectadas una de cada 156 mujeres emba-
razada, grupo en el cual se ha registrado una mortali-
dad de dos por cada 100 000 embarazadas y una
mortalidad global aproximada de 5 %. Por lo anterior,
las enfermedades cardiacas son la principal causa de
mortalidad materna durante el embarazo.? El embara-
Z0 per se es un estado que provoca cambios en el
sistema cardiovascular para cubrir las demandas de la
madre y el feto. La debida atenciéon materno-fetal es
un reto que hace imprescindible la integracion de equi-
pos multidisciplinarios capacitados para la atencion de
estas pacientes.

En México se estima que el inicio de la vida sexual
ocurre aproximadamente alrededor de los 12 afios, por
lo tanto es importante iniciar en forma temprana con la
sensibilizacion de los padres y las nifias y adolescentes
cardiépatas para conocer su enfermedad y orientar
sobre la morbimortalidad de las intervenciones a las
que se someteran en el futuro, el riesgo de complica-
ciones al llegar a la edad adulta, la esperanza de vida
segun el tipo de cardiopatia y la probable necesidad de
nuevas cirugias en la edad adulta, el riesgo de heren-
cia, asi como el uso de farmacos cardiovasculares que
pueden ocasionar malformaciones fetales, haciendo
énfasis en el uso de anticoagulacion oral y el riesgo de
fetopatia inducida por este grupo de farmacos.

Se deben proponer métodos de planificacion familiar
en forma temprana para promover una vida sexual
responsable y sin riesgo de infecciones de transmision
sexual o embarazos no deseados, y en forma conjunta
con el servicio de ginecologia se debe elegir el méto-
do que no implique mayor riesgo. Es importante dar a
conocer cuales podrian ser los métodos de planifica-
cién que representan las mejores alternativas. Por
ejemplo, los hormonales incrementan el riesgo de

Tabla 1. Cambios hemodinamicos durante el embarazo

Aumento del gasto cardiaco de 30 a 50 %

Aumento del volumen sanguineo 18 a 25 %

Disminucion de la diferencia auriculoventricular de oxigeno
Aumento de la contractilidad miocardica

Aumento de la frecuencia cardiaca de 20 %
(10 a 20 latidos por minuto)

Aumento del volumen plasmatico de 40 a 50 %
Disminucion de la presion arterial sistémica

Aumento de la presién de pulso

Disminucion de la diastélica > disminucion de la sistélica

Aumento del flujo regional
(Utero, glandula mamaria, rifidn, piel)

Disminucion de las resistencias vasculares
(sistémicas y pulmonares)

« Presion venosa central
< Cufia

Hipercoagulabilidad

eventos tromboembodlicos, alteran el metabolismo de
los anticoagulantes orales, fallan cuando se tienen
que utilizar antibidticos y pierden su efecto al utilizar
bosentan. El dispositivo intrauterino representa un
riesgo bajo de bacteremia o de endocarditis infecciosa
y al momento de su colocacion 5 % de las pacientes
puede presentar un fendmeno vasovagal derivado de
la manipulacién del cérvix. Los menos recomendados
son los métodos de barrera, por la alta probabilidad
de falla. En cuanto a los métodos definitivos se podran
utilizar ciertos implantes intratubarios que pueden ser
removidos cuando se planee un embarazo.3®

La atencién de estas pacientes se debe hacer en
forma integral, con equipos conformados por cardid-
logos pediatras, cardiélogos especializados en la
atencion de adultos con CC, ginecoobstetras perina-
tologos, asi como otros especialistas entrenados en
complicaciones.

Un aspecto importante por considerar son los cam-
bios que modifican el estado cardiovascular en forma
fisioldgica durante un embarazo: se produce un incre-
mento hasta de 50 % del gasto cardiaco y del volumen
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Tabla 2. Mortalidad materna segun la clase funcional

Clase Manifestaciones Mortalidad (%)
I Asintomética Sin limitacion de actividad fisica 25

Il Disnea grandes esfuerzos Actividad ordinaria produce palpitaciones, disnea o angina 5.7-10.5
[1-111 Disnea medianos esfuerzos Pocas actividades fisicas 10-19

1l Disnea de minimos esfuerzo Normalidad tan solo en reposo, imposible actividades fisicas menores 19-27

% Disnea de reposo Insuficiencia cardiaca o angina de reposo 40-50

Tabla 3. Manejo de la paciente segun el riesgo

No incrementa Incremento ligero Incremento moderado Alto riesgo

1 0 2 visitas al cardiélogo Visita cada 3 meses Revisién cada 1 a 2 meses Seguimiento continuo

No reparadas
-Estenosis pulmonar
—Persistencia del conducto arterioso

No reparadas
—-Comunicacion interatrial
—-Comunicacion

No reparadas
—Tetralogia de Fallot
-Ventriculo derecho sistémico

—Interrupcion del embarazo
—Hipertension arterial pulmonar severa

—Prolapso de la valvula mitral interventricular

Reparadas

-Comunicacion interatrial
—-Comunicacion interventricular
—Persistencia del conducto arterioso
—Conexion venosa pulmonar anémala

Reparadas
—Tetralogia de Fallot

Reparadas
—Cirugfa de Fontan

—Fraccion de expulsion del ventriculo
izquierdo < 30 %

—Clase funcional llI-IV
—Cardiomiopatia periparto
—Coartacion severa

-Sindrome de Marfan con dilatacién
adrtica > 45 mm

—Aorta bivalva con dilatacién > 50 mm

sanguineo total, se incrementa la frecuencia cardiaca y
la presion arterial sistémica tiende a disminuir en los dos
primeros trimestres y también ocurren cambios respira-
torios, como el incremento de 50 % de la ventilacion por
minuto y aproximadamente un incremento de 20 % en
el consumo de oxigeno, con disminucion de 40 % de la
capacidad residual funcional (Tabla 1).%” Asimismo, ocu-
rren cambios estructurales reversibles que pueden ser
mal tolerados en las mujeres con cardiopatia, como
hipertrofia miocérdica, dilatacion de cavidades cardia-
cas, insuficiencia valvular, depresién de la contractilidad
y discreta dilatacién de la raiz aértica. No debe olvidarse
que durante el embarazo se incrementan los fendomenos
proarritmicos y protrombdticos.

El reto es doble, se debe considerar el riesgo ma-
terno y el riesgo fetal. Por lo anterior, diversos estu-
dios multicéntricos han establecido los factores de
riesgo para morbimortalidad materna y fetal:

— Materna: historia de arritmias, uso de mas de tres
farmacos cardiovasculares, clase funcional antes
del embarazo, cardiopatia con obstruccion iz-
quierda, insuficiencia valvular severa, protesis
mecanica (anticoagulacion) y cianosis.

— Fetal: gestacion multiple, historia de tabaquismo
materno, cardiopatia ciandgena, presencia de
prétesis mecanica y uso de mas de tres farmacos
cardiovasculares.®

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) estrati-
fica los riesgos en el embarazo de la siguiente forma:
— OMS | (riesgo materno de eventos cardiacos de 2.5
a 5 %): cardiopatias leves (por ejemplo, estenosis
pulmonar, conducto arterioso, prolapso del VM), de-
fectos cardiacos reparados exitosamente (cierre de
comunicacion interatrial, interventricular o conducto
arterioso, conexion venosa pulmonar anémala) y
extrasistoles auriculares o ventriculares aisladas

— OMS Il (riesgo materno de eventos cardiacos de
5.7 2 10.5 %): comunicacion interatrial o interven-
tricular no operada, tetralogia de Fallot operada
y la mayoria de las arritmias.

— OMS lI-lll (riesgo materno de eventos cardiacos
de 10 a 19 %): disfuncion ventricular izquierda
ligera, miocardiopatia hipertrdfica, otras valvulo-
patias, sindrome de Marfan sin dilatacién adrtica,
coartacion aodrtica reparada

— OMS Il (riesgo materno de eventos cardiacos de
19 a 27 %): prétesis mecanica, ventriculo dere-
cho sistémico vy fisiologia de Fontan.

— OMS IV (riesgo materno de eventos cardiacos de
40 a 100 %): hipertension arterial pulmonar por
cualquier causa, disfuncién ventricular sistémica
grave (FEVI < 30 %), miocardiopatia periparto
previa, obstruccion izquierda grave (mitral o aor-
tica), sindrome de Marfan con aorta dilatada
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(> 45 mm) o dilatacion mayor de 50 mm en aorta
bivalva, coartaciéon adrtica grave® (Tabla 2).

Cuando se considere someter a la mujer embarazada
a trabajo de parto, no deben olvidarse los cambios he-
modinamicos que ocurren por el dolor y la ansiedad y
que con cada contraccion uterina se incrementa 50 %
la frecuencia cardiaca y el gasto cardiaco, es decir, 300
a 400 mL mas, y que el gasto cardiaco aumenta al mo-
mento de descomprimir la vena cava inferior, por trans-
ferencia de sangre desde el Utero contraido, por lo tanto
no se podra considerar como opcion en las pacientes
con cortocircuitos no resueltos o residuales (por ejem-
plo, comunicacion interatrial amplia o conducto arterio-
S0) y en algunos casos se deberd proponer cesarea con
profilaxis para endocarditis y manejo adecuado de la
volemia y ventilacion. Con base en estos estudios se
debe definir el seguimiento de estas pacientes y como
se dard término al embarazo (Tabla 3).

Algunos procedimientos terapéuticos podran llevar-
se a cabo con relativa seguridad, como estudios de
imagen (radiografias, tomografias o angiografias) o
intervencionistas (angioplastias y valvuloplastias), no

asi la cirugia cardiaca, ya que la derivacion cardiopul-
monar compromete la viabilidad fetal y el riesgo de
pérdida fetal es de 30 %.%°

Los aspectos mas relevantes en relacion con la

mujer embarazada con CC pueden resumirse de la
siguiente forma:

— Conocer los cambios hemodinamicos fisiologicos
ocurridos durante el embarazo facilita la detec-
cién de complicaciones en el contexto de muje-
res que tienen CC.

— El riesgo materno o fetal esta relacionado direc-
tamente con el tipo de cardiopatia, el tipo de
reparacion quirurgica o las complicaciones tar-
dias inherentes a las cardiopatias.

— La atencion de mujeres embarazadas que tienen
CC debe proporcionarse por un equipo
multidisciplinario.

— Es obligacion del cardidlogo pediatra y del car-
didlogo experto en CC orientar a la mujer con
cardiopatia que se enfrenta a la decision de un
embarazo, el cual con un buen manejo podra
llevar a buen término.
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La realidad de las cardiopatias congénitas en México

Horacio Marquez-Gonzalez

No hay mayor incertidumbre que el desconocimiento
del problema, lo que puede aplicarse al tema de las CC
en México. Anualmente esperamos que 15 000 a 18 000
neonatos tengan una malformacion cardiaca, sin embar-
go, es una estimacion de la incidencia de otros paises
extrapolada al nimero de nacimientos anuales en Mé-
xico. Realmente nuestro sistema de informacion no pue-
de precisar las unidades epidemioldgicas basicas como
frecuencia, incidencia y prevalencia de las CC en nifios
y adultos a nivel nacional ni por entidad federativa.

La centralizacion de los hospitales retarda y limita el
acceso a los recursos. Hasta 2009 existian en nuestro
pais nueve centros certificados en la atencion de las
CC (siete en la Ciudad de México), con la caracteristica
adicional de que sus tareas eran exclusivamente espe-
cializadas en las &reas pediatricas o cardioldgicas, por
lo que obligadamente al cumplir la mayoria de edad
era necesario el envio a otros hospitales.®” En este
intervalo, factores como el tipo de afiliacién a un area
determinada del sector salud, el tiempo transcurrido
para la primera consulta al nuevo hospital y la dispo-
nibilidad del recurso econémico fueron responsables
de que el proceso de atencién se viera interrumpido.
Sin embargo, actualmente se encuentran operando
nuevos hospitales que se espera alcancen la curva de
especializacion en la siguiente década.

Otra realidad es que existe un retraso en la deteccion
temprana. Aunque el diagnéstico fetal de las CC actual-
mente puede realizarse por ginecdlogos que tienen for-
macioén de posgrado en salud materno-fetal, ain no hay
una adecuada distribucion de estos profesionales en los
sitios donde deberia realizarse la labor de tamizaje,
ademas, el mal uso del ultrasonido en manos de pro-
fesionales no preparados condiciona que la direccion y
la oportunidad de diagndstico se vea mermada.

También es real que el pediatra clinico no tiene total
destreza y necesita la interaccion con el cardidlogo pe-
diatra, quien habitualmente no desempenfa sus labores
en el segundo nivel de atencidn, por lo que el proceso
de referencia puede representar una verdadera dificul-
tad para la atencién en algunas entidades federativas.

Clinicas de enlace
Las clinicas de transicion o de enlace son una realidad

en algunos paises donde esta establecido el minimo de
competencias (aseguradas por cursos con aval universitario

no menores a un ano) que deben adquirir el cardiologo cli-
nico y el cardidlogo pediatra para asegurar que el enlace se
complete adecuadamente y se permita un seguimiento por
un profesional médico que orqueste la cobertura de las ne-
cesidades en las futuras etapas de la vida.

El adulto con CC en México

En México son pocos los hospitales con una clinica
de enlace en CC que puedan aportar informacion sobre
el estado actual del paciente cardidpata en la etapa
adulta. En el Hospital de Cardiologia del Centro Médico
Nacional Siglo XXI, Instituto Mexicano del Seguro So-
cial, se cuenta con una de ellas. En 2017 public6 una
casuistica de cinco afos.*! En relacion con la poblacion
adulta, de 3483 enfermos confirmados con CC, 25.6 %
fue diagnosticado en la etapa adulta y las tres princi-
pales alteraciones fueron la comunicacion interauricu-
lar, la interventricular y la persistencia del conducto
arterioso. Este centro hospitalario tiene la particulari-
dad de ser de tercer nivel y cubrir la zona centro y
suroeste de la poblacién derechohabiente del Instituto
Mexicano del Seguro Social en el pais. El analisis por
entidades federativas demostré que en Chiapas el
diagndstico de CC se realizd durante la adultez en
33 % de los pacientes, en Oaxaca en 19 % y en Gue-
rrero en 17 %. En cuanto a la mujer adulta con CC,
18 % fue diagnosticada en su primer embarazo y 17 %
ya sabia que era portadora de esta malformacion, a
pesar de lo cual se embarazé sin ninguna estrategia
para la planificacion familiar ni para la resolucién del
embarazo. Estos datos deben ser considerados como
alarma, sobre todo en lo que concierne a la mortalidad
materna y en la primera infancia, por la ya conocida
asociacion entre la madre con CC y la prematurez o
asfixia del producto en 50 % de los casos.

También se publicaron resultados del estado de Chiapas
con base en los datos reportados en la Encuesta Intercen-
sal de 2015.# La poblacién total del estado fue de
5217 908 habitantes (2 681 187 mujeres), de los cuales
626 148 derechohabientes (12.4 %) se encontraron afilia-
dos al régimen ordinario del Instituto Mexicano del Seguro
Social. Se encontré que uno de cada 2000 adultos tenia
una CC no diagnosticada, 1.8 de cada 2000 mujeres afi-
liadas en etapa reproductiva tenia una CC y la desconocia,
lo que significa que uno de cada 10 embarazos complica-
dos pueden estar asociados con esta causa.
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Conclusiones

. La ecocardiografia es la herramienta diagnéstica

mas util y practica en CC. Los avances con la
modalidad tridimensional, transtoracica y transe
sofdgica aportan beneficios adicionales en el diag-
nostico de las CC, tanto en su estructura y fun-
cion, como en la planeacion del tratamiento y eva-
luacién transoperatoria.

. En el tratamiento de las CC, la mortalidad ope-

ratoria y a largo plazo han disminuido significati-
vamente. Actualmente, 89 % de los enfermos
llega a la vida adulta. Del total de los enfermos,
dos tercios son adultos.

. El papel de la cardiologia intervencionista es cada

vez mas importante, sin embargo, también el nimero
de enfermos que requieren cirugia va en aumento.

. La mujer con CC en edad reproductiva debe con-

tar con un plan de control natal y una evaluacion
de riesgo para cuando decida embarazarse.

. Durante el embarazo se producen cambios estruc-

turales y funcionales que implican un reto adicio-
nal, tanto para la mujer con CC como para el feto.

. La atencion adecuada de la mujer embarazada

con CC requiere el trabajo de un equipo
multidisciplinario.

. En México es importante conocer la incidencia,

prevalencia y frecuencia real de las CC tanto en
nifos como en adultos, a través de un sistema
de registro nacional que permita identificar de
forma objetiva el problema.

. Es necesaria la formacion de especialistas clini-

cos, quirdrgicos e intervencionistas en CC en
nifios y adultos, para responder a la creciente
demanda de atencion de estos enfermos.
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