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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: Los adultos con cardiopatias congénitas se enfrentan a una esperanza de vida reduci
Recibido el 7 de julio de 2010 a numerosos problemas clinicos y requieren asistencia médica especializada de por v
Aceptado el 13 de julio de 2010 Los canadienses han sido pioneros en el desarrollo de una red de asistencia sanitaria i
Published on line 20 de febrero de gral para las cardiopatias congénitas del adulto: Canadian Adult Congenital Heart Netw
2011 La demanda asistencial de estos pacientes es atendida en centros, regionales o naci
les y locales, por cardiélogos que han adquirido capacitacién especifica para ello. Desds
Palabras clave: centros locales los pacientes se transfieren a centros nacionales cuando requieren inter
Cardiopatias congénitas ciones altamente especializadas.
Cardiopatias congénitas del adulto Toronto Congenital Cardiac Centre for Adults es el mayor centro nacional en Can
Organizacién de la asistencia con mas de 3.500 pacientes atendidos en 2009. Cardidlogos y pediatras especializado
sanitaria cardiopatias congénitas, enfermeras y cirujanos cardiacos, psicélogos y trabajadores sc

les, con conocimiento y experiencia en la materia, atienden a esta poblacién, las const
monograficas especializadas en problemas clinicos concretos (sindrome de Marfan, en
razo y consejo pregestacional, genética...) y estan capacitados para realizar los estu
no invasivos, procedimientos e intervenciones que pueden requerir las cardiopatias
génitas durante su historia natural y posquirtrgica. Existe una estrecha colaboracién
otros especialistas (servicios consultores) y reuniones multidisciplinares semanales d
cadas a las decisiones clinicas con respecto a los pacientes individuales. El centro coor
los diferentes niveles asistenciales, desde atencién primaria a especializada, y ofrec
programa de formacién y educacién de especialistas, asi como lineas de investigacién
nica avanzada. Este articulo pretende resumir la experiencia del modelo canadiense pa:
asistencia sanitaria de las cardiopatias congénitas del adulto. Obviamente, aplicar el mo
canadiense a nuestro sistema sanitario no es sencillo y requeriria un anélisis detallad
los recursos humanos y materiales necesarios y disponibles.
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Specialised care in adult congenital heart diseases: experiences and
recommendations based on a Canadian health care model
ABSTRACT

Keywords: Adults with congenital heart defects are confronted with long-term morbidity and m

Congenital heart disease
Adult congenital heart disease
Health care delivery

tality (heart failure, arrhythmias, pulmonary hypertension...) and require lifelong medi
care. This population also has many unique issues and needs. The Canadians pionee:
the development of a functioning, comprehensive network for the medical care of AC
patients: Canadian Adult Congenital Heart Network. Canada’s federal insurance legislati
ensures accessibility to health care for all Canadians. Care of patients should be integraf
from the primary care level to highly specialised subspecialty care in regional and natio:
centres. Based on this concept, a regional centre with specially trained cardiologists shot
satisfy patient demands extending beyond basic medical care. These regional centres v
transfer patients, who have highly specialised problems, to a national centre.
The Toronto Congenital Cardiac Centre for Adults is the largest centre with more than 3t
patient visits in 2009. Adult and paediatric cardiologists, nurse practitioners and congeni
heart surgeons, who have expert knowledge and experience with this patient group, p
vide care for the growing population of adults with congenital heart defects, with spec
outpatient clinics (for example, for Marfan’s syndrome, pregnancy clinic, genetics). Staf
able to perform all the necessary tests and interventions/operations for congenital he
defects in a national centre and there is also close co-operation and collaboration w
specialists of other disciplines, which are integrated into patient medical care (counsell;
services). Psychologists and social workers support these specialists. Consensus confere
ces on patient management take place weekly and the centre takes on a coordinating r
in the co-operation of different levels of ACHD medical care. Finally, it offers a fellows]
programme for advanced training/education and scientific co-operation and participat:
in multi-centric studies is also carried out. This report is a summary of experiences fr
Canada for the medical care of ACHD patients. It will certainly not be easy to apply the
Canadian concepts and requirements to Andalusia conditions. It is particularly difficul
the moment to determine the number of facilities either available or required

© 2010 SAC. Published by Elsevier Espania, S.L. All rights reserv

Introduccién

cardiopatias més complejas van a requerir re-intervencior
muchas veces a lo largo de su vida. Todo esto constituye
problema sanitario de primer orden: se trata de una pob

Las cardiopatias congénitas del adulto (CCA) constituyen una
poblacién cardiovascular nueva. Son las malformaciones mas
frecuentes al nacimiento, y el pronéstico de estos nifios
ha cambiado sustancialmente durante las ultimas décadas.
Los avances en cardiologia pediatrica, medicina intensiva,
técnicas de imagen y cirugia cardiaca e intervencionismo tera-
péutico han permitido que mas del 85% sobrevivan hasta la
vida adultal.

Este es uno de los programas de recuperacién de vidas més
impresionante de la medicina cardiovascular contemporanea,
y muy pronto la poblacién de CCA serd mds numerosa que
la pediatrica. Algunos sobreviven espontaneamente, pero la
mayoria llegan a adulto gracias a intervenciones muy costo-
sas realizadas durante los primeros meses o anos de vida.
Sin embargo, «intervencién» no es sinénimo de «curacién»,
y los adultos con una cardiopatia congénita van a requerir
asistencia médica de por vida. La evolucién viene deter-
minada por la anatomia original de la cardiopatia y/o por
el tipo de tratamiento o intervencién realizada al paciente
durante la infancia. La mayoria de los pacientes tienen una
expectativa de vida menor que la poblacién general y existe
la posibilidad de secuelas, recurrencias, lesiones residua-
les o complicaciones nuevas a largo plazo. AUn mas, las

cién en edad escolar o laboralmente activa y/o en edad fért:
presentan complicaciones que amenazan potencialmente
esperanza y su calidad de vida, les incapacitan para trabaja
tienen un fuerte impacto en su autoestima.

Ademds, existen otros problemas médicos muy frecue
tes en esta poblacién, generalmente relacionados con
corazén derecho y con el lecho vascular pulmonar: ins
ficiencia cardiaca y trasplante, arritmias, muerte subi
endocarditis, cardiopatias adquiridas a lo largo de la vi
del paciente, asociadas a su cardiopatia congénita nat
o reparada, enfermedad vascular pulmonar, complicacior
neuroldgicas, emocionales e intelectuales e, incluso, prob
mas hematolégicos derivados de la cianosis y de la necesid
de anticoagulacién de por vida en muchos casos. Algunos
estos pacientes con CCA requieren también asesoramier
en temas sociolegales (seguros de vida, incapacidades
minusvalias. . .), educacién, empleo, resistencia fisica (p.
capacidad de rendimiento, actividad deportiva), adquisici
del permiso de conducir, recomendaciones en temas de via
y transporte aéreo y, muchas veces, cuestiones relacionac
con el embarazo y la herencia de los defectos?. Por todo e:
podemos decir que una «ola» de adultos con cardiopatias cc
génitas estd «sacudiendo» nuestro sistema sanitario, es de
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Tabla 1 - Requerimientos de una unidad cardiopatias congénitas del adulto (UCCA).

e Una UCCA de referencia debe contar con al menos uno o preferentemente dos cardiélogos especificamente formados y educados para la

asistencia del adulto con cardiopatia congénita

o Una UCCA debe prestar asistencia manteniendo una estrecha relacién con una unidad de cardiologia pediatrica y/o un servicio de cirugia

cardiaca con un programa activo de cardiopatias congénitas

e Una UCCA debe tratar una masa critica de pacientes y realizar un niimero de procedimientos minimo para ser efectiva y para mantener e

nivel de calidad y entrenamiento adecuados

o Los centros de Cardiologia General deberian referir estas patologias a una UCCA especializada

¢ Equipamiento:

— Diagnéstico: ECG, monitorizacion electrocardiografica Holter, monitorizacién ambulatoria de tensién arterial o de eventos, ergometria
test de esfuerzo cardiopulmonar, ecocardiografia, radiologia convencional, tomografia computarizada y resonancia magnética

— Laboratorio de hemodinémica, para diagnéstico y tratamiento

— Laboratorio de electrofisiologia, para diagndstico e intervencién (sistemas de mapeo) — Implantacién de marcapasos/desfibriladores y

consulta de seguimiento
— Programa de cirugia cardiaca de cardiopatias congénitas

Modificado del Informe del grupo de trabajo de la Sociedad Britanica de Cardiologia’%.

que actualmente tenemos una poblacién nueva y creciente de
CCA pero probablemente no estemos adecuadamente prepa-
rados para atender a sus necesidades especificas.

Enfoque epidemiolégico. Estimaciones y
proyeccion del problema en Andalucia

Aunque no hay estudios sistematicos, datos publicados en
el Plan de Atencién Integral a las Cardiopatias en Andalucia
2005-2009 (publicacién disponible en www.juntadeandalucia.
es/servicioandaluzdesalud/principal/documentosAcc.asp?pa
gina=pr_CalidadAsistencial) aportan informacién respecto al
alcance del problema en nuestra comunidad. Dos registros
sobre la frecuencia de cardiopatias congénitas realizados por
el Hospital Virgen del Rocio de Sevilla entre los afios 1992-1995
y 1998-2002 muestran una prevalencia de 8,4 y 7,9 por 1.000
nacidos vivos, dato comparable a la prevalencia posnatal
publicada en otras series europeas y americanas. De éstos,
el 1,5 por 1.000 nacidos vivos son cardiopatias complejas, el
2,5/1.000 son de complejidad moderada, y aproximadamente
4/1.000 se consideran defectos congénitos simples. Por lo
tanto, considerando una incidencia en Andalucia de 660 a 700
nuevos casos anuales de cardiopatias congénitas, el nimero
global de nuevos pacientes entre 2004 y 2008 se acerca 3.500,
de los que casi el 50% (1.695) serian cardiopatias simples,
1.060 moderadas y 636 complejas®.

En cuanto a los adultos, las estimaciones se basan tanto
en la prevalencia de cardiopatias congénitas entre los naci-
dos vivos como en el cambio estimado en la supervivencia
de las diferentes categorias en las distintas décadas. Si asu-
mimos que los datos demograficos, la distribucién de edades
(niflos vs. adultos), la prevalencia entre los nacidos vivos y la
tasa de supervivencia es similar a la publicada por Marelli et
al, podriamos también extrapolar a otros paises la prevalen-
cia medida en la provincia de Quebec de CCA en la poblacién
general (0,38/1.000 con lesiones complejas vs. 3,71/1.000 con
lesiones simples y moderadas)?. Segin datos procedentes
del censo de 2001 del Instituto de Estadistica de Andalucia,
(http://www.juntadeandalucia.es:9002/censo2001), en nuestra
comunidad existe una ratio de 1 nifio por cada 3 a 5 adultos.
Por lo tanto, aunque la prevalencia de cardiopatias congénitas
es mayor en ninos que en adultos, actualmente el nimero

global de adultos con una cardiopatia congénita super
numero de ninos. Si en nuestra comunidad hay una poblac
de 7.357.558, es probable que en el ano 2001 casi 24.000 adu
vs. 10.132 ninos tengan una cardiopatia congénita de cualq
grado de complejidad y 2.312 adultos vs. 1.850 nifnos ten
una cardiopatia congénita compleja®. A pesar de este des
zamiento de la masa critica de poblacién de pacientes
cardiopatias congénitas desde las edades pediatricasalae
adulta y del impacto tan importante que esto tiene en n
tro sistema publico de salud, la atencién de estos pacie:
se diluye en la préctica general de los hospitales y de los
didlogos de adultos, donde la arteriosclerosis ocupa un p:
predominante.

Desafios en la atencion del paciente con
cardiopatia congénita del adulto

Actualmente, tanto los pacientes adultos con cardiopa
congénitas como los profesionales que los atienden se enf
tan con varios desafios.

Deficiencias en la infraestructura y abordaje
multidisciplinario

Todos los paises se enfrentan con problemas similares
cuanto a infraestructura cuando empiezan a organiza
asistencia alas cardiopatias congénitas. En Espana hay act
mente 17 hospitales infantiles (16 publicos y uno privado)
actividad significativa en materia de cardiopatias congéni
Segln el Registro de la Sociedad Espafiola de Cirugia Tord
y Cardiovascular del afio 2008, los resultados globales d
cirugia cardiaca en esta patologia son comparables con
resultados publicados en el resto de Europa y Norteamé
(mortalidad global: Espana, 4,8%; Europa, 5,4%, Norteamé:
4,4%)°. Mientras que la asistencia a las cardiopatias cong
tas es excelente en las edades pedidtricas y en la adolescer
en la mayor parte de los paises no existe la tradicién de c
unidades dedicadas a la atencién de las CCA y una proport
importante de los pacientes «se pierde» en el seguimiento
atendida indefinidamente en un ambiente pediétrico*.
Segun las recomendaciones del grupo de trabajo de
diopatias Congénitas de la Sociedad Britdnica de Cardiolos
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estas unidades de CCA (UCCA) deben reunir unas condiciones
basicas que se resumen en la tabla 1. Su actividad se basa en la
colaboracién interdisciplinaria con otras especialidades como
imagen cardiaca, hemodinamica, cirugia cardiaca y anestesia,
insuficiencia cardiaca, trasplante, electrofisiologia, obstetricia
y ginecologia, genética, hematologia y muchos otros. Por otro
lado, se requieren un minimo de 50 intervenciones quirdrgicas
al ano en adultos en un servicio que quiera tener resultados
Sptimos?.

Ninguna de estas condiciones estd disponible facilmente.
Ademds, el rango estimado del numero de UCCA regiona-
les necesarias para atender adecuadamente las necesidades
de esta poblacién oscila ampliamente seguin las publicacio-
nes. Las recomendaciones internacionalmente aceptadas son
que deberia existir un centro nacional por cada 5-10 millo-
nes de habitantes. Por otra parte, Marelli et al extrapolaron
una prevalencia en la poblacién de 4,09/1.000 adultos, revisa-
ron lainformacién actualmente disponible sobre el nimero de
centros con UCCA de cualquier tipo indexados para la pobla-
cién en Norteamérica, exploraron los diferentes escenarios de
pautas de derivacién a centros regionales/nacionales y exa-
minaron su repercusién en el nimero de centros®. Llegaron a
la conclusién de que se requiere un centro regional cada 2,0
millones de adultos Por lo tanto, si extrapolamos los datos a
Andalucia, segin nuestra poblacién de 7.357.558, se requeri-
rian 2-3 centros regionales de referencia para las cardiopatias
congénitas de complejidad moderada o grave.

Los pacientes «abandonados»

Segun las recomendaciones de la 32.2 Conferencia de Bet-
hesda, todos los adultos con una cardiopatia congénita de
complejidad moderada o grave deberian ser vistos en una
UCCA regional al menos una o dos veces al afio'?. Un estu-
dio muy reciente también recomienda que la atencién, tanto
médica como quirirgica, de los pacientes adultos con una car-
diopatia congénita se lleve a cabo en instalaciones de adultos
por cardidlogos de adultos. Las razones principales por las que
se aboga por esta practica son la mayor habilidad para mane-
jar los problemas adquiridos y las comorbilidades asociadas
a la vida adulta en este ambiente y, lo que es mas impor-
tante, la mayor facilidad de acceso desde estos centros a la
atencién primaria orientada al adulto'!. No obstante, hemos
de reconocer que nuestro pais aun no estd en condiciones
de ofrecer a muchos de los pacientes con una cardiopatia
congénita un acceso adecuado a prestaciones en UCCA regio-
nales. Algunos de estos pacientes son dados de alta en algin
punto de la adolescencia o la juventud de las unidades de
cardiologia pedidtrica y son transferidos a un ambiente de
atencién cardiolégica para adultos sin haber sido educados,
preparados o sin un plan organizado de atencién. Por ejem-
plo, antes de las transferencias en materia de salud desde el
gobierno central alas comunidades auténomas, muchos ninos
de Andalucia habian sido operados fuera de nuestra comuni-
dad y han quedado sin seguimiento en UCCA especializadas
después de haber sido dados de alta en los hospitales pedia-
tricos en Madrid, Barcelona o Valencia. E igualmente, otros
fueron tratados dentro de nuestra comunidad en centros que
actualmente no disponen de instalaciones para la atencién a
las cardiopatias congénitas. Y, realmente, puede llegar a ser

fatal para un adulto con una cardiopatia congénita ser trata
por un cardiélogo general sin experiencia en la complejidad
su cardiopatia o en las intervenciones que le hayan sido rez
zadas en la infancia. Ademas, en muchos casos ni el pacier
ni su familia comprenden la necesidad ni saben cémo accec
a esta atencion especializada.

En este marco, la transicién y la transferencia adect
das desde las edades pediatricas a las UCCA son criticas
reflejan perfectamente la filosofia de la atencién centrada
el paciente y la continuidad asistencial que imperan en |
directrices de nuestro sistema sanitario’?. Se requiere cor
condicién indispensable para el éxito de un programa de est
caracteristicas una colaboracién estrecha entre la UCCA
las unidades de cardiologia pediatrica. De hecho, la parti
pacién de miembros de ambos equipos en la atencién
adulto con una cardiopatia congénita seria lo ideal y exp
saria adecuadamente la continuidad asistencial que requi
una enfermedad crénica como es una cardiopatia congénit

A pesar de que existen directrices respecto a cémo lleva
cabo una adecuada transicién, los datos disponibles en N
teamérica sobre la utilizacién del sistema sanitario revel
que existe una gran dispersién en el cuidado durante es
anos del paciente. Estudios poblacionales de 22.096 pacien
con CCA muestran que el 68% acuden a urgencias de un ce
tro hospitalario al menos una vez a lo largo de un periodo
seguimiento de 5 afios?. Por otra parte, Gurvitz et al analiz
los patrones de hospitalizacién durante los afios de transici
entre la adolescencia y la edad adulta de 9.017 hospitalizac
nes en el estado de California entre los anos 2000 y 2003
Aunque entre los 17 y los 23 anos la tasa global de hospitali:
cién era menor que en otras edades, la proporcién de ingres
realizados a través del Servicio de Urgencias era significati
mente superior en estas edades. Lo que estos datos sugieren
que la mayoria de los adultos con una cardiopatia compleja
han perdido en el seguimiento o son atendidos enteramer
por cardiélogos sin formacién adecuada, siendo la ausencia
programas adecuados de transicién la primera causa de est
hallazgos.

Formacién de especialistas

Actualmente existe un nimero escaso de cardiélogos ped
tricos y de adultos, tanto en nuestro pais como en otros, ¢
conocimientos suficientes en el campo de las cardiopat
congénitas del adulto, y la mayor parte de ellos son autodid:
tas y se han formado con la practica de la actividad asistenci
No obstante, seria altamente recomendable que las CCA fi
sen tratadas por profesionales que tengan un conocimier
profundo de la anatomia y la hemodindmica de las card
patias congénitas, de cémo han sido tratadas, de las posib
complicaciones que es necesario anticipar en cada pacier
individual y de las técnicas quirtirgicas o percutdneas de t
tamiento disponibles en la actualidad y sus indicaciones
pesar de estas recomendaciones, son muy pocos los card
logos que han recibido el entrenamiento basico minimo

cardiopatias congénitas. Hasta la fecha, no ha existido

programa adecuado para la formacién de cardiélogos en e:
materia. Puesto que el nimero de pacientes es relativamer
pequeno, sblo es posible adquirir conocimientos y habilic
des suficientes en algunos centros hospitalarios que asiste:
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una «masa critica» de pacientes con cardiopatias congénitas®.
Por lo tanto, los cardidlogos generales, con poca experiencia
en esta materia, deberian referir estos pacientes a unidades
especializadas.

Se recomienda que los cardidlogos que quieran especia-

lizarse en la asistencia del paciente con CCA reciban una
formacién de al menos dos afos. Durante este tiempo se debe
atender durante 6 meses una unidad de cardiologia pediatrica
y, durante el resto de este primer afo, una consulta externa
monografica de CCA. El segundo ano puede completarse con la
formacién en una de las cuatro areas de las subespecialidad,
dedicédndose a ello de manera monografica (consulta externa,
técnicas de imagen aplicadas a las cardiopatias congénitas,
cateterismo cardiaco e intervencionismo terapéutico o elec-
trofisiologia aplicada al manejo de arritmias en las CCA)’.

Los requerimientos esperados para un especialista en CCA’

son:

Conocimiento de las cardiopatias congénitas y sus trata-
mientos quirdrgicos y percutdneos durante la infancia y la
ninez.

Conocimientos en medicina general.

Conocimientos en cardiopatias adquiridas, incluyendo
enfermedad arterial coronaria, ecocardiografia, hemodina-
mica, marcapasos, electrofisiologia y cuidados posquirirgi-
cos.

Especial capacitacién en la realizacién e interpretacion de
ecocardiografia transtoricica y transesofagica, resonancia
magnética y cateterismo cardiaco en el adulto con cardio-
patia congénita y en el manejo postoperatorio de estos
pacientes.

Los especialistas en formacién pueden provenir tanto del

ambito de la cardiologia pediatrica como de la cardiologia de
adultos. De hecho, en una UCCA, puede ser una ventaja contar
con miembros procedentes de ambos ambientes. Esto per-
mite garantizar el cuidado de los adolescentes en el periodo
de transicién y de los adultos con cardiopatias congénitas y
adquiridas Por lo tanto, somos de la opinién de que es mas
importante la calidad de la formacién que el punto de ori-
gen del individuo, a pesar de que hasta la fecha la estructura
para obtener una certificacién como especialista en CCA en el
futuro sea todavia inadecuada.

La mayoria de las directrices norteamericanas y europeas

consideran que existen tres niveles de formacién®141>:

Nivel 1. Aprendizaje basico de los problemas que afectan
a los pacientes con cardiopatias congénitas en el marco de
la educacién necesaria del residente de cardiologia general,
a fin de que le permitan reconocer de forma adecuada los
problemas de estos pacientes y ser consciente de cuando
derivarlos a la atencién especializada. La formacién del
nivel 1 no capacita para prestar asistencia a los pacientes
con una complejidad moderada o alta sin la colaboracién y
la asistencia de un cardiélogo con nivel 2 o 3 de formacién.
Nivel 2. Formacién adicional en CCA para adquirir expe-
riencia en el manejo de toda la gama de pacientes. La
duracién del aprendizaje varia entre los 6 meses y 1 afio
como minimo.

Nivel 3. Especialista plenamente formado en CCA, con el
grado de conocimiento necesario para adoptar compro-
misos en investigacién clinica y académica. No es sélo
competente en la asistencia de estos pacientes, sino que

también participa en la ensefianza y la investigacién;
nivel requiere al menos 2 anos de formacién.

Los niveles de competencia 2 y 3 sélo se pueden obtene
un centro terciario en el que exista una UCCA nacional y
condiciones ideales, los cardiélogos que proceden de la
diologia de adultos recibirdn formacién en ambos ambien
cardiologia pediatrica y de adultos.

Una reciente encuesta realizada en 15 UCCA di
buidas por todo Estados Unidos (datos no publica
http://achavision2020.wordpress.com) estima que se nec
taria un equipo de un cardiélogo a tiempo completo y
enfermera especializada para atender una poblacién de u
750 pacientes (rango, 250 a 1.500 pacientes). Para un eqt
de dos médicos y dos enfermeras especializadas, la carg
trabajo podria incrementarse hasta 1.800 pacientes. Aun
estos datos requerirdn una estimacién mas apropiada, re
jan que la mano de obra existente actualmente dista tod
de ser suficiente para atender a la poblacién de pacientes
CCA, cuyo numero estd creciendo de manera exponencial

Red canadiense de atencién integral al pacient
con cardiopatias congénitas del adulto

La legislacién canadiense en materia de salud ha evolu
nado desde el primer programa publico, promulgado en 1
hasta el Acta de Salud Canadiense, que data de 1984. .
Acta establecié una legislacién federal basada en los pri
pios de universalidad y accesibilidad de todos los canadier
a una asistencia sanitaria razonable. La atencién sanitari
contempla de manera integrada desde la atencién primaz
la atencién altamente especializada en centros regional
nacionales. Ademas, el sistema de salud es mayoritariamse
publico, la inversién privada supone menos de un 30% d
financiacién y no existe restriccién alguna al acceso ala a
cién médica para el paciente individual.

Precisamente entre 1947 y 1984 ocurre el mayor progres
el diagnéstico y el tratamiento de las cardiopatias congéni
Por lo tanto, la mayoria de los ninos y adolescentes con
cardiopatia congénita recibieron, y todavia reciben, una z
tencia sanitaria de alta calidad, resultando en un aument
la supervivenciay en un desplazamiento de esta poblacién
cardiopatias congénitas hacia la vida adulta. Incluso act
mente, estos adultos no tienen las limitaciones que se da
otros paises de habla inglesa para tener cobertura sanitar

Quizés por este motivo, hasta el momento, solame
en Canadad se ha desarrollado un modelo sanitario
englobando diferentes hospitales en una red comun (C.
Network), atiende al paciente con una CCA. Este modelo cz
diense identifica dos tipos de centros: regionales o nacion
y locales. Una UCCA nacional es aquel centro equipado
todas las instalaciones necesarias para la atencién inte
del paciente con CCA, mientras que una UCCA local tien
objetivo de ofrecer la atencién médica que necesitan e
pacientes y que se extiende mas alld del cuidado mé
basico. Los centros locales requieren dos cardiélogos for
dos especificamente en el campo de las CCA y un eq
con experiencia y con los medios técnicos adecuados ]
llevar a cabo el diagnéstico no invasivo (particularme
técnicas de imagen)'’. Desde estos centros regionales
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pacientes se transfieren a centros nacionales cuando requie-
ren intervenciones altamente especializadas (p. €j., cirugia
cardiaca, intervenciones percutaneas, estudios electrofisiol6-
gicos o ablaciones en pacientes complejos, como los pacientes
con cirugia de Fontan, etc.). En este sistema cabe, en lo posi-
ble, que un centro regional termine por convertirse en un
centro acreditado para la asistencia integral del adulto con
cardiopatia congénita, e igualmente es posible que un centro
nacional se convierta en un centro regional si las condicio-
nes preexistentes cambiasen y dejase de reunir criterios para
serlo. Las recomendaciones actuales son un centro regional
por cada 2 millones de habitantes y un centro nacional para
una poblacién de 10 millones. En Canadd, 10 centros regiona-
les y 5 centros nacionales integrados en la red CACH cumplen
los requisitos para atender a los 31 millones de habitantes que
tiene el pais’®.

Como en Canadi, también en Andalucia existen, desde
hace mas de tres décadas, centros de excelencia en cardio-
logia pediatrica, que tienen o han tenido una actividad muy
importante en el tratamiento de las cardiopatias congénitas
y excelentes resultados. Nuestra poblacién de CCA también
estd aumentando, y en el momento actual excede al nimero
de ninos. A pesar de estas similitudes en lo que respecta a la
cardiologia pediatrica, no es facil aplicar el modelo canadiense
de atencién al adulto a nuestra comunidad. En primer lugar,
es dificil en el momento actual determinar cuantos centros se
requieren y dénde, y no disponemos de suficiente nimero de
profesionales especificamente formados ni tampoco de cen-
tros terciarios de referencia en los que se estén llevando a cabo
programas de formacién de especialistas en CCA.

Canadian Adult Congenital Heart Network (CACH Network)
se fundé en 1991 (www.cachnet.ca). Sus objetivos eran com-
partir los conocimientos y la experiencia de los profesionales,
fortalecer e incrementar su nimero y crear una comunidad de
personas comprometidas en la calidad de la asistencia sanita-
ria de estos pacientes, que tienen un enorme impacto social.
En 1996 se estableci6 un Plan Nacional de Asistencia para las
Cardiopatias Congénitas del Adulto y se definieron cinco regio-
nes geopoliticas, en cada una de las cuales se organizé la asis-
tencia alrededor de un centro nacional: Vancouver, Edmonton,
Toronto, Montreal y Halifax'8. Otros diez centros prestan asis-
tencia regional, pero todos ellos se mantienen en estrecha
colaboracién con su centro nacional de referencia, adonde
refieren los pacientes que requieren procedimientos comple-
jos. En 1996, miembros de CACH Network, en colaboracién con
un panel de expertos internacionales, elaboraron las primeras
guias de practica clinica publicadas para el manejo de las CCA,
actualizadas en 2001 y, muy recientemente, en 2010%°.

Experiencia de un centro nacional de atencién
especializada. Toronto Congenital Cardiac
Centre for Adults

En Toronto, Ontario (Canadd), la atencién a las CCA empezd
en 1959 en Toronto General Hospital (TGH) bajo el lide-
razgo de John Evans y John Keith, y desde que este
programa se oficializé, en 1982, més de 13.000 pacien-
tes se han incluido en la base de datos. Actualmente,
Toronto Congenital Cardiac Centre for Adults (TCCCA),

situado en Peter Munk Cardiac Centre, en TGH, es el may
centro de Canadd, con mas de 3.500 consultas en 2(
(https://www.achaheart.org/for- members/clinicdirectory),

es el responsable de mantener la calidad de la asistencia y
investigacién clinica en el campo de las CCA en la regiéon
Ontario.

TCCCA es también parte integral de la Facultad de Me
cina de la Universidad de Toronto y, junto con Toronto Weste
Hospital y Princess Margaret Hospital, forma la Univers
Health Network. Ademas, el centro estd afiliado a Mount Sir
Hospital y a Hospital for Sick Children, este ultimo pionero
cardiologia pedidtrica.

(Qué pacientes deben ser atendidos en un centro nacional?

Tanto las cardiopatias congénitas diagnosticadas en la vi
adulta como los pacientes transferidos desde los hospita
infantiles deben ser examinados, al menos una vez, en u
consulta especializada de CCA. En TCCCA, la carga de t
bajo de la consulta externa se ha incrementado en un 26
desde 1987 a 1997, y en la actualidad cuenta con unas 3.0
3.500 visitas/ano en mas de 10 consultas semanales de me«
jornada. El paciente que acude en primera visita requiere
andlisis exhaustivo de todos los informes clinicos en los g
figuran los diagnésticos previos y los detalles de los tratamie
tos aplicados. Ademads, esta visita incluye una evaluacién
invasiva, disenada a la medida de cada uno de los casos seg
protocolos establecidos para cada patologia. Finalmente,
«educa» al paciente, explicandole la naturaleza de su cardioj
tia, las posibles complicaciones que pueden anticiparse seg
su historia natural o posquirtrgica, y cudndo y cémo debe sc
citar en el futuro asistencia especializada. En la mayor parte
los casos, todas las exploraciones complementarias y la vis
clinica se realizan el mismo dia.

Después de esta valoracién, las cardiopatias congéni
simples se envian al médico de familia o al cardiélogo ger
ral para su seguimiento en el futuro, y los pacientes c
cardiopatias de complejidad moderada o severa o aquel
con lesiones residuales, secuelas o complicaciones contini
un seguimiento, especifico para cada lesién, en las unic
des especializadas. En este grupo, la atencién del pacier
es compartida entre el médico de familia/cardiélogo gene
y la Unidad especializada en algunas circunstancias espec
les (p. €j., si el paciente tiene que viajar grandes distanciz
Finalmente, el paciente inestable o complicado es atendi
exclusivamente en el TCCCA.

Al contrario que la atencién a las consultas externas,
asistencia de pacientes hospitalizados estd completamer
centralizada, asi como la cirugia cardiaca y no cardiaca
los pacientes adultos con una cardiopatia congénita,
intervenciones percutaneas, los estudios electrofisiolégico
intervenciones y el trasplante cardiaco. Todos estos proce
mientos se realizan exclusivamente en el centro, y para e
los pacientes son transferidos desde los restantes centros
la provincia de Ontario.

Ntlmero «critico» de procedimientos

Concentrar la atencién especializada en unidades de CCA p
mite que estas unidades tengan un importante volumen
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pacientes y procedimientos. Esto ayuda a mantener la habi-
lidad y capacitacién del equipo y mejora la calidad de la
asistencia. Obviamente, una UCCA también debe asistir un
namero suficiente de pacientes y llevar a cabo un nimero
minimo de procedimientos diagndsticos y terapéuticos para
cumplir las exigencias de un programa de formacién de espe-
cialistas. En el ano 2008, en el TCCCA se llevaron a cabo 796
intervenciones quirdrgicas, 68 de ellas en mayores de 18 afos;
75 estudios electrofisiolégicos diagndsticos y terapéuticos
(incluyendo implantacién de marcapasos y desfibriladores);
30 trasplantes cardiacos, y 303 intervencionismos percuta-
neos en hemodindmica en pacientes con CCA (https://www.
achaheart.org/for_-members/clinicdirectory/index.php).

Personal y equipamiento

En el TCCCA existe un equipo multidisciplinario dedicado a
la atencién del paciente con CCA: 4 cardidlogos pediatras y 8
cardiélogos de adultos con formacién especializada en CCA,
3 hemodinamistas, 3 electrofisi6logos, 4 anestesistas de ciru-
gia cardiaca y 3 cirujanos cardiacos pedidtricos (que realizan
mas de 75 intervenciones anuales en instalaciones de adulto).
Todos ellos retinen extenso conocimiento y experiencia en
CCA para llevar a cabo todos los procedimientos diagnésti-
cos y terapéuticos necesarios en cardiopatias congénitas. En
cuanto al director del programa médico, tiene 14 anos de expe-
riencia en CCA y dedica al programa el 85% de su actividad
hospitalaria.

Especialistas afiliados al programa
Estos cardiélogos, con formacién especifica en CCA, cuentan
con el apoyo de psicélogos y trabajadores sociales, puesto
que las CCA conllevan problemas sociolegales y emocionales
importantes. Existen otras consultas monograficas especiales
dedicadas a problemas clinicos concretos (p. €j., sindrome de
Marfan, embarazo y consejo pre-gestacional en colaboracién
con obstetras altamente experimentados, consejo genético,
hipertensién pulmonar, insuficiencia cardiaca), que constitu-
yen un complemento a la asistencia en consultas externas.
Particularmente notable es la participacién de 3 especialis-
tas de enfermeria en la atencién del paciente con CCA (una
en CCA general, una en cirugia cardiovascular y una en car-
diologia intervencionista). Realizan un importante niimero de
actividades: exploracién fisica, consulta telefénica, educacién
del paciente, coordinacién de la atencién interdisciplinaria,
seguimiento inmediato después de la hospitalizacién y la titu-
lacién de la medicacién, junto con la vigilancia de los niveles
de anticoagulacién, profilaxis de la endocarditis y otros temas
relacionados con la educacién de los pacientes.

Equipamiento

El centro estd dotado de equipamiento cardiolégico completo,
como se resume en la tabla 1. Las técnicas de imagen son
realizadas por técnicos especializados e interpretadas por car-
didlogos y/o radiélogos con experiencia en CCA. Finalmente,
sélo personal adecuadamente formado en el diagnéstico y
tratamiento de CCA realiza la actividad en el laboratorio de
hemodinamica.

Grupo de trabajo en la transicién

Los pacientes deben abandonar la asistencia pediatricz

Ontario, Canad4, a la edad de 18 afios, y por lo tanto son ds

de alta de los hospitales infantiles. Para minimizar las pérd:

en el seguimiento es critico realizar una transicién sin b

quedad y transferir la atencién de estos pacientes al sistc

de adultos. En TCCCA existe un grupo de trabajo dedicado
transicién, compuesto por miembros tanto de TGH comx

Hospital for Sick Children (HSC). Esta consulta de transi

se localiza en el HSC y la atienden exclusivamente enferm

especializadas y pediatras, que tienen como objetivos:

e Preparar a los jévenes para abandonar HSC, ensefiand
a gestionar sus problemas de salud y a vivir con éxito cc
adultos que padecen una cardiopatia congénita.

o Ensenarles a conocer su cardiopatia y sus posibles cormr
caciones.

e Ensenarles el estilo de vida que pueden llevar.

Actualmente, estd en curso la elaboracién de mate
educativo especifico desarrollado para este proceso de ti
sicién. Este material fue disenado para poner de reliev
continuidad asistencial que requiere un individuo con
enfermedad croénica, que se desplaza en el sistema sar
rio desde la edad pediétrica a la autogestiéon, como un ad
mayor.

Centros asociados

El papel de TCCCA es coordinar la colaboracién en la ac
dad de diferentes hospitales y diferentes niveles de asiste:
sanitaria en el cuidado de las CCA. Hay una colabora
estrecha con otros centros regionales en Ontario (Hamil
Kingston, London y Ottawa) en el cuidado y educacién de
pacientes. Esta colaboracién se extiende a las provincia:
Atlantico y a Saskatchewan/Manitoba, cuando estos cen
lo necesitan.

Obviamente, la separacién geografica del centro de a
cién especializada resulta incémoda para los pacientes y 1
los profesionales sanitarios responsables de su atencién,
se encuentran en lugares diferentes. La coordinacién d
actividad de centros nacionales y regionales intenta gars
zar la mejor combinacién entre las necesidades del pacien
la oferta de la mejor atencién médica disponible dentrc
la comunidad. Las condiciones especificas de los pacie:
dirigen la seleccién de un hospital particular. Otros fact
considerados incluyen la preferencia del paciente debic
consideraciones geograficas o los requisitos de las poéliza:
Seguros.

Programas afiliados
El abordaje multidisciplinar es clave para atender de mar
adecuada a los pacientes con CCA. Los informes de las con
tas se envian a todo un equipo multidisciplinario, compu
por especialistas en CCA de los centros regionales, car
logos generales o médico de atencién primaria, y al pre
paciente.

e Servicio de Obstetricia de Alto riesgo en Mount Sinai Ho
tal. Ofrece atencién especializada al embarazo de alto rie
durante la gestacién y el parto, consejo pre-gestacic
y contracepcién. Existe una clinica conjunta atendida
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obstetras y cardiélogos especializados en CCA y en emba-
razo de alto riesgo.

e Programa de hipertensién pulmonar, al que se envian los
pacientes con CCA e hipertensién pulmonar.

e Programa de Rehabilitacién Cardiaca en Toronto Western
Hospital, excelente en la evaluacién de la discapacidad, tra-
tamiento y educacién del paciente.

e TCCCA es el lider del equipo en la regién geopolitica
de Ontario, y sus centros regionales adscritos (Hamilton,
Kingston, Londres, Ottawa y Halifax) remiten a los pacien-
tes para las intervenciones o las hospitalizaciones y asisten
a las conferencias clinicas semanales

Enla actualidad, TCCCA también ofrece atencién especiali-
zada y los procedimientos necesarios a algunas instituciones
de regiones geograficamente diferentes, concretamente las
provincias occidentales y en el Atlantico (y también a Saskat-
chewan y Manitoba), cuando éstas lo requieren.

Sesiones clinicas

Clave para el manejo éptimo del paciente individual son la
presentacién de casos y la discusién de las decisiones clini-
cas en sesiones multidisciplinarias. A estas sesiones asisten
todos los especialistas afiliados e implicados en la atencién
delos pacientes individuales, se celebran semanalmente y son
retransmitidas por televideoconferencia a los centros adscri-
tos. Los profesionales de estas instituciones pueden también
presentar sus casos y recibir otras opiniones profesionales.

Pacientes hospitalizados

La situacién clinica de los pacientes ingresados, la gestién de
su problema clinico y la necesidad de intervencién o de rea-
lizar més pruebas complementarias se revisa cada viernes,
antes del fin de semana. Los casos son presentados por el
equipo de guardia a cargo de cuidar a estos pacientes durante
la semana.

Programa de formacién de especialistas

El centro ofrece un programa estructurado de formacién
especializada para cardiélogos procedentes de cardiologia de
adultos o pediatrica, cirujanos cardiacos, internistas, pedia-
tras generales, anestesistas, etc., en las diferentes areas de
diagnéstico, tratamiento y cuidados posquirtrgicos en las
CCA. Esto incluye, sobre todo, proporcionar un conocimiento
especial sobre la clinica, hemodinamica, electrofisiologia y
el tratamiento de los defectos congénitos, asi como adqui-
rir habilidades en la realizacién e interpretaciéon de técnicas
diagnésticas (p. €j., ecocardiografia, test cardiopulmonar, cate-
terismo diagnéstico. . .). Los puntos fuertes del programa en el
TCCCA son el enfoque multidisciplinario, con acceso de los
especialistas en formacién al servicio de embarazo de alto
riesgo del Mount Sinai Hospital, la Unidad de Hipertensién
Pulmonar y al programa de Rehabilitacién Cardiaca de Toronto
Western Hospital, y la estrecha relacién con cardiologia pedia-
trica a través del grupo de trabajo en transicién.

Los profesionales en formacién procedentes de la Cardio-
logia de adultos se forman durante un periodo de entre 1-2
afos, mientras que los procedentes de hospitales pediatricos
se forman entre 12 y 18 meses (hasta un méaximo de 24

meses) para alcanzar una formacién de nivel 3. Durar
este tiempo se ocupan de la consulta externa, la clinica
embarazo de alto riesgo, la ecocardiografia y el laboratorio
hemodinamica.

Investigacion

Esenciales para mantener la calidad y la competencia pro
sional del centro son los programas de cooperacién cientif
y la participacién en estudios multicéntricos, cuyo objetivo
obtener datos basados en la evidencia sobre el manejo clin:
y el tratamiento de los pacientes con CCA. Todos los pro
sionales involucrados en la atencién de estos pacientes est
obligados, en mayor o menor grado, a participar en proyect
de investigacién clinica.

Cuestiones sin resolver

A pesar de estos logros, existen limitaciones y barreras, y alg
nas de ellas hacen dificil 1a aplicabilidad a nuestro sistema
salud del modelo canadiense.

Financiacion

El gasto derivado de la asistencia a las cardiopatias congéni
es elevado, incluso para un pais con un importante desarrc
econ6émico como Canada. Por eso, a pesar de que es nece:
rio crear programas de CCA, la contratacién de especialist
cualificados sigue siendo un reto para la administracién
nuestro pais.

Hay dos factores que contribuyen mayoritariamente
soporte econémico de las UCCAs en Canada:

o El sistema cuenta con una financiacién privada al 30% y
participacién publica en los gastos sanitarios es menor
las dos tltimas décadas de la vida®, cuando la carga que
paciente supone para el sistema es mayor.

o El sistema dispone de centros de referencia y cuenta c
numerosos profesionales en formacién, participando ac
vamente en las labores asistenciales.

En los términos en que estd organizada la asistencia sa
taria en el modelo canadiense, el sistema resultaria ineficier
para la economia espafiola. Habria que desarrollar un mod.
financiero que lograra resultados similares con los minimnr
gastos posibles o que adecue las contribuciones del prograz
de atencién a las CCA a los ingresos generales del centro, p:
proyectar la asignacién de recursos y de personal.

Formacion de especialistas

Como en otros paises, en Espana todavia son pocos |
cardiélogos adecuadamente cualificados para atender a
numerosa poblacién de pacientes con CCA. Estd claro g
adquirir los conocimientos necesarios para obtener e:
cualificacién exclusivamente sobre la base de la experien
clinica durante anos de trabajo depende del volumen de cas
y de la casuistica individual. Por eso, se requieren prograrn
de formacién. No obstante, los fondos dedicados a ellos, tar
en centros espanoles como internacionales de referenc
son aun limitados y no garantizan que dispongamos en



LULUIIET U UEDSLAI YAUU UE TILLP.IWWW.EISEVIET.EDS €1 Ud/UZ/ZULL. LUPIA Paid USU PEISUIIA, ST PIUTIUE Id UalISHISIVITUE E5LE UULUITIETILU PUI LUGQIYUIET THIEUIV U 1UTTTHALU,

CARDIOCORE.2011;46(1):el-e10

futuro préximo de un ndmero suficiente de profesionales
cualificados para atender a esta poblacién emergente.

Déficit de personal especializado en las UCCA

Existe déficit de personal cualificado, no sélo entre los car-
diélogos. También otros miembros de los equipos que deben
componer una UCCA (enfermeras, técnicos de ecocardio-
grafia, cardidlogos intervencionistas, cirujanos cardiacos...)
tienen que formarse e incorporarse a la actividad asisten-
cial a medida que crece el niimero de pacientes con CCA. Sin
embargo, las UCCA no resultan rentables a la administracién.
La complejidad de estos pacientes hace que el consumo de
recursos por caso sea muy elevado, tanto en tiempo como en
gasto econdmico, y existen grandes dificultades para la con-
tratacién de personal suficiente para atender el volumen real
de pacientes, particularmente cuando el personal dedicado a
ello a tiempo completo es escaso.

Escaso plan de atencién regional

Ontario, con una poblacién de 12 millones de habitantes,
cuenta con un centro nacional o regional y cuatro centros
locales afiliados. Por el contrario, en Espaiia la organizacion
regional de la asistencia todavia no es 6ptima. Algunos pacien-
tes se ven obligados a viajar grandes distancias para ser
evaluados y tratados en un centro especializado. Esto supone
un gasto adicional de tiempo y dinero que apoya la necesidad
de difundir la experiencia en este campo para permitir una
mejor distribucién geografica de los programas.

Listas de espera

Las listas de espera siguen siendo un problema importante,
sobre todo si se compara el tiempo de retraso en la asisten-
cia con el de otros problemas de salud del adulto. A pesar
de que no existen otros centros en Ontario con capacita-
cién especifica para realizar los procedimientos diagnésticos y
terapéuticos necesarios en esta poblacién (como RM cardiaca,
TC cardiaca, cateterismo, cirugia), la asignacién de tiempos
para estas exploraciones en el centro no es suficiente para
atender las necesidades de toda la region.

Division de la asistencia

La atencién se organiza de manera multidisciplinaria, y para
ello existen programas de consulta con otros especialistas
(insuficiencia cardiaca, hipertensién pulmonar, electrofisiolo-
gia, etc.). Sin embargo, el grado requerido de especializacién
con frecuencia da lugar a la compartimentacién excesiva de
la atencién médica, con la consiguiente pérdida de la respon-
sabilidad primaria del cardiélogo especialista en CCA (que con
frecuencia asume el papel del médico de familia) en el trata-
miento de los pacientes.

Interfase cardiologia pedidtrica/cardiologia de adultos
Coordinar las responsabilidades de la atencién pediatrica con

la atencién de adultos en los centros regionales y naciona-
les requiere atin un mayor esfuerzo. Aunque Canada también

estd liderando la creacién de programas de transicién, inte
los sistemas pediatricos y adultos sigue siendo un reto, 3
Toronto el pediatra ain no comparte su actividad en la cli
de transicién con el cardidlogo de adultos. Probablement
actividad conjunta facilitaria la confianza del paciente en
futuros cuidadores y supondria una experiencia tranquil
dora para el paciente y para las familias.

Conclusiones

Los pacientes adultos con cardiopatias congénitas son

nueva poblacién en continuo crecimiento y con caracterist
especiales que difieren del resto de los pacientes. Actualme
no hay suficientes cardiélogos de adultos suficientemente
mados en el manejo de enfermedades cardiacas congénit:
los centros para adultos no disponen de los recursos hums
y del equipamiento necesario para atender la demanda.

que validar lainversién realizada en estos pacientes duran
infancia y que les permitié sobrevivir hasta la edad adulte
mayoria de los pacientes con cardiopatia congénita sélo

sidoreparados y requieren de la atencién permanente, inte
y especializada de un equipo multidisciplinario con exper
cia en CCA. Canad4, con un sistema de salud financiado
fondos principalmente publicos y accesibilidad universal
salud para todos los canadienses, fue pionera en el desarr
de una red de atencién integral a las cardiopatias congén
que agrupa el conocimiento y la experiencia de las inst
ciones en equipos multidisciplinares de trabajo. Conven
valorar de qué manera este modelo de asistencia sanit
podria aplicarse en Andalucia.
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