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Almanac 2012. Las revistas de las sociedades europeas presentan una
selección de la investigación que ha llevado a avances recientes en la
cardiología clínica

Cardiopatías congénitas
Michael Burch1, Nathalie Dedieu2
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Resumen

Este Almanac destaca algunos trabajos recientes sobre cardiopatías congénitas publicados en las principales revistas de

cardiología, citando más de 100 artículos. Se dividen los temas bajo subtítulos que agrupan los trabajos pertinentes, per-

mitiendo al lector concentrarse en sus áreas de interés, pero no se pretende incluir la totalidad de los aspectos de las

cardiopatías congénitas.

Summary

This Almanac highlights recent papers on congenital heart disease in the major cardiac journals. Over 100 articles are ci-

ted. Subheadings are used to group relevant papers and allow readers to focus on their areas of interest, but are not

meant to be comprehensive for all aspects of congenital cardiac disease.

Epidemiología

Dos trabajos importantes recientes presentan la pre-

valencia de las cardiopatías congénitas en Europa. La

información que surge de una base de datos central

alimentada por 29 registros poblacionales en 16 paí-

ses mostró una prevalencia total de 8 por 1.000(1). La

tasa de detección global prenatal de cardiopatías con-

génitas no cromosómicas fue de tan solo 20%, si bien

40% de los casos severos fueron diagnosticados antes

del nacimiento. Se estima que en la Unión Europea

nacen vivos anualmente 36.000 niños con alguna car-

diopatía congénita; además, se estima que hay 3.000

casos en los que se diagnostica alguna cardiopatía

congénita, pero el feto muere por interrupción del em-

barazo debido a sus anomalías fetales. En un examen

sistemático(2) de 114 trabajos y 24.091.867 nacidos vi-

vos, la prevalencia de las cardiopatías congénitas fue

aumentando con el tiempo desde 0,6/1.000 en 1930 a

9,1/1.000 después de 1995. En los últimos 15 años, la

tasa se ha estabilizado, pero implica que cada año na-

ce 1.35 millones de niños con alguna cardiopatía con-

génita. La prevalencia fue más elevada en Europa que

en América del Norte.

Según surge del Registro de Malformaciones

Congénitas de París(3), se ha observado un aumento

del riesgo de cardiopatía congénita cuando se usan

técnicas de reproducción asistida. El aumento del

riesgo varió según la técnica de reproducción asisti-

da y el tipo de anomalía cardíaca. Los autores espe-

culan que esto puede ser debido o bien a la tecnolo-

gía reproductiva, o a la causa de base de la infertili-

dad de la pareja.

Genética

Tres cuartos de los pacientes con el síndrome de de-

leción 22q11.2 (SD22q11.2) presentan una cardio-

patía congénita, y si bien hoy en día es habitual bus-

car la deleción 22q11.2 en todos los portadores de le-

siones cardíacas típicas, hay muchos pacientes

adultos que no han sido estudiados. Se examinó una

población adulta de 479 pacientes con lesiones típi-

cas (tetralogía de Fallot y atresia pulmonar y comu-

nicación interventricular)(4). En 20 de esos pacien-

tes el diagnóstico de SD22q11.2 ya era conocido, pe-

ro en otros 24 pacientes se detectó una microdele-

ción. Los autores consideran que como el síndrome

tiene importantes implicaciones clínicas y repro-

ductivas, habría que considerar la realización de es-

tudios genéticos en todos los pacientes adultos con
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tetralogía de Fallot y atresia pulmonar con comuni-

cación interventricular.

La tetralogía de Fallot es común en individuos

que presentan deleciones hemicigotas del cromoso-

ma 22q11.2 que remueve el factor de transcripción

cardíaca TBX1. Se secuenciaron los exones TBX1

en 93 pacientes con tetralogía no sindrómica(5). Se

realizó el análisis de polimorfismos de un solo nu-

cleótido en 356 pacientes con tetralogía, en sus pa-

dres y en testigos sanos. Se identificaron tres nue-

vas variantes no presentes en 1.000 cromosomas de

controles sanos de etnias apareadas. Este estudio

demostró la presencia de variantes raras de TBX1

que tienen consecuencias funcionales en una pe-

queña proporción de pacientes con una tetralogía

no sindrómica. Caleshu y colaboradores(6) estudia-

ron el asunto espinoso del uso y la interpretación de

las pruebas genéticas.

En un estudio de siete familias se logró demos-

trar que la transposición familiar de las grandes ar-

terias es provocada por múltiples mutaciones en los

genes de lateralidad(7). Esto demuestra que algunos

casos de transposición familiar son debidos a muta-

ciones en los genes de lateralidad, y por lo tanto son

parte del mismo espectro nosológico que el síndro-

me de heterotaxia, siendo un argumento a favor de

una herencia oligogénica o compleja en estas genea-

logías. La editorial de Keavney(8) considera que se

trata de un importante avance en nuestra compren-

sión de la transposición. Se sabe que la homocisteí-

na es un factor de riesgo independiente de cardiopa-

tía congénita, y cabe esperar que las anomalías ge-

néticas que afectan a la homocisteína incidan en los

problemas congénitos cardíacos. Esto quedó demos-

trado al observar que una variante funcional en el

intron-1 de la metionina sintasa reductasa aumen-

taba el riesgo de cardiopatía congénita en la pobla-

ción Han china(9).

Cardiología fetal

La cardiología fetal sigue siendo una piedra angular

del corazón congénito. El trabajo de Marek y colabo-

radores(10) ofrece una reseña única del diagnóstico

prenatal en la República Checa; gracias a una es-

tricta organización de los servicios de salud, en el

curso de dos décadas han logrado desarrollar un re-

gistro nacional muy completo. Ha habido algunos

éxitos particulares y en los últimos años el diagnós-

tico prenatal del corazón izquierdo hipoplásico al-

canzó 95,8%, al tanto que la transposición se

diagnosticó en solo 25,6% de los casos.

La cuestión de si el desarrollo de las cámaras

cardíacas in utero depende del flujo es debatida, pe-

ro un trabajo muy elegante de Stressig y colabora-

dores de Bonn(11) demostró que el flujo preferencial

al corazón derecho en casos de hernia diafragmática

tiene un efecto deletéreo sobre el desarrollo del

corazón izquierdo.

En un estudio europeo retrospectivo se hizo una

revisión de 175 casos de bloqueo aurículoventricu-

lar fetal aislado(12). Los factores de riesgo para una

mala evolución fueron una gestación <20 semanas,

frecuencia ventricular <50/min, hidrops fetal y al-

teración de la función ventricular. No se observó

ningún efecto significativo de la corticoterapia. En

un estudio multicéntrico francés(13), se hizo un se-

guimiento a largo plazo de 141 pacientes con blo-

queo aurículoventricular no inmune, diagnostica-

dos en útero o hasta los 15 años de edad, arrojando

resultados sorprendentemente buenos, sin consta-

tarse muertes ni miocardiopatías dilatadas luego de

una media de seguimiento de 11,6 ± 6,7 años.

El bloqueo aurículo ventricular puede reflejar

exposición prenatal a anticuerpos maternos an-

ti-SSA/Ro y la alta mortalidad del lupus cardíaco

neonatal ha quedado demostrada(14). En un estudio

multicéntrico aleatorizado de 20 fetos expuestos a

anticuerpos maternos de lupus(15) se encontró que

el tratamiento con gammaglobulina intravenosa y

corticoides podría mejorar el resultado de estos ni-

ños, con supervivencias mejores que las esperadas.

Sin embargo, un estudio prospectivo de 165 fetos

con exposición al anticuerpo anti-Ro/La halló que la

prolongación aurículoventricular fetal no predecía

la progresión del bloqueo cardíaco, por lo que se

cuestionó la estrategia de identificar y tratar la pro-

longación aurículoventricular en el feto(16).

El tratamiento médico transplacentario para

las taquiarritmias fetales fue examinado en un es-

tudio multicéntrico(17) que mostró la superioridad

de la flecainida y la digoxina; sin embargo, el hecho

de no ser aleatorizado debilitaba el estudio.

Miocardiopatía, insuficiencia cardíaca

y trasplante

El cribado preparticipación en busca de miocardio-

patías está atrayendo más atención en los medios.

Un estudio italiano sobre el valor de la pesquisa de

niños con ECG previo a la participación demostró

que la persistencia postpubertal de la inversión de

la onda T se asociaba con un aumento del riesgo de

miocardiopatía(18).

La oportunidad del trasplante sigue siendo una

decisión difícil en los pacientes ambulatorios. Se

examinó el riesgo de muerte y de trasplante en la

miocardiopatía dilatada infantil en una base de da-

tos multicéntrica; los autores mostraron que el au-

mento de las dimensiones telediastólicas del ven-
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trículo izquierdo se asociaba a un aumento del ries-

go de trasplante, pero no de muerte(19). El trabajo de

Giardini y colaboradores(20) ha demostrado que el

estudio de ejercicio metabólico es útil para predecir

el pronóstico, pero los porcentajes de los valores

predichos son mejores que las cifras absolutas. Aun-

que en general se considera que el trasplante por

cardiopatía congénita entraña un mayor riesgo, en

una pequeña serie británica de trasplante en casos

de patología congénita en adultos se observan resul-

tados alentadores(21). Una revisión de una base de

datos americana de más de mil trasplantes en adul-

tos por cardiopatías congénitas confirmó una eleva-

da mortalidad a los 30 días, pero una mejor supervi-

vencia tardía después del trasplante. Si bien los

trasplantes cardíacos siguen siendo un recurso

precioso, actualmente los resultados justifican la

continua expansión de los programas de transplan-

te en adultos con cardiopatías congénitas.

Una base de datos internacional mostró que la

oxigenación por membrana extracorpórea no pare-

ce ser un soporte circulatorio confiable para el largo

plazo en los niños que esperan un trasplante cardía-

co(23). Afortunadamente, existen otras opciones de

soporte, y Stiller y colaboradores(24) presentan una

útil reseña general del soporte cardiovascular

mecánico en lactantes y niños.

Ventrículo único

Los pacientes con un ventrículo único siguen siendo

un gran tema cuando se define el uso de los recursos

previstos para las cardiopatías congénitas. El ma-

nejo de estos pacientes es sumamente controverti-

do. En esta circulación compleja es frecuente utili-

zar inhibidores de la ECA, pero no quedan claros los

efectos de su vasodilatación. Trabajos en niños por-

tadores de derivaciones cavopulmonares bidireccio-

nales demostraron que el enalaprilat no aumenta el

gasto cardíaco total pero que redistribuye el flujo al

sector inferior del cuerpo, con una disminución con-

comitante de la saturación de oxígeno arterial(25).

Los autores concluyeron que en estos pacientes es

difícil aumentar el gasto cardíaco y que los inhibido-

res de la ECA deben ser usados con cautela en quie-

nes tienen saturaciones aórticas de valores limítro-

fes. Este trabajo concuerda con los resultados de un

ensayo multicéntrico aleatorizado, que halló que la

administración de enalapril a lactantes con fisiolo-

gía de ventrículo único en el primer año de vida no

mejoraba el crecimiento somático, la función ven-

tricular o la severidad de la insuficiencia cardía-

ca(26). En un análisis ulterior de la población en es-

tudio, los autores también han demostrado que el

genotipo de renina aldosterona influye en la remo-

delación ventricular en lactantes con un ventrículo

único(27).

Los resultados tardíos de la operación de Fontan

siguen siendo motivo de preocupación. En algunos

pacientes con el tiempo se da una falla progresiva de

la circulación, cuya fisiopatología de base no se com-

prende claramente. En una revisión de la evidencia

disponible a la fecha de las alteraciones de la vascu-

latura pulmonar en pacientes sometidos a la opera-

ción de Fontan, se analizó el potencial de tratamien-

tos aprobados para hipertensión arterial pulmonar

que podrían resultar beneficiosos(28). Actualmente

se reconoce que la enfermedad hepática es un pro-

blema grave que plantea este procedimiento a más

largo plazo. En una serie de pacientes sometidos a

esta cirugía fue frecuente observar disfunción hepá-

tica y alteraciones cirróticas(29). Las complicaciones

hepáticas se correlacionaron con la duración de la

circulación de Fontan. Los autores concluyeron que

estos pacientes necesitan una evaluación periódica

de su función hepática; se han utilizado algunos

marcadores no invasivos de fibrosis hepática con

efectividad. En una reunión de consenso reciente

sobre este problema, el grupo recomendó un proto-

colo de estudio prospectivo sobre la evaluación de la

función hepática 10 años después de la operación de

Fontan(30).

El uso de anticoagulación después de una opera-

ción de Fontan sigue siendo un tema controvertido.

Se han publicado los resultados de un estudio multi-

céntrico aleatorizado de warfarina o heparina des-

pués de un procedimiento de Fontan.31 Se aleatori-

zaron en total 111 pacientes. La incidencia de trom-

bosis fue similar en ambos grupos: 12 de 57 con as-

pirina y 13 de 54 en el grupo de warfarina. Si bien no

hubo diferencias, los autores concluyeron que la ta-

sa tan alta de trombosis justificaba considerar otros

enfoques alternativos.

Otra controversia de Fontan tiene que ver con el

uso de fenestraciones, ya que si bien pueden mejo-

rar los resultados quirúrgicos, existe inquietud en

cuanto a sus complicaciones tardías. Los resultados

tardíos de la fenestración de la vía venosa sistémica

en el momento de la operación de Fontan fueron co-

municados en un estudio multicéntrico retrospecti-

vo no aleatorizado(32). De las 361 fenestraciones, hu-

bo pocos resultados deletéreos una media de 8±3

años siguientes a la cirugía. Las saturaciones

fueron de 89% contra 95% en el grupo fenestrado.

Imagenología

La ecocardiografía tridimensional está desarrollán-

dose rápidamente y su aplicación a la cardiopatía

congénita puede ser uno de sus usos clave en los
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años venideros(33). Entre los métodos de estudios

imagenológicos nuevos se incluye una nueva técni-

ca de ultrasonido de alta resolución(34). Los autores

describieron la técnica en adolescentes que habían

sido sometidos a reparación de una coartación en su

infancia, y demostraron aumento del espesor de la

íntima media de la arteria preductal, de la masa del

ventrículo izquierdo y rigidez de la aorta ascenden-

te en adolescentes. Se interpretó que las anomalías

cardiovasculares más avanzadas luego del implante

de una prótesis para corregir la coartación estaban

relacionadas con el hecho que los pacientes eran de

mayor edad en el momento de la intervención.

Cirugía

Se consultó el registro holandés Congenital Corvi-

tia (CONCOR)(35) para examinar los resultados de

la cirugía predominantemente en adultos jóvenes

con cardiopatía congénita. Un quinto de ellos preci-

só cirugía cardiovascular en el transcurso de un pe-

ríodo de 15 años, y en 40% el procedimiento que se

realizó fue una reoperación. Los hombres con car-

diopatía congénita tuvieron más probabilidades de

someterse a cirugía en la edad adulta y tuvieron una

supervivencia a largo plazo consistentemente peor

que las mujeres luego de las reoperaciones en la

edad adulta.

Se hizo un estudio pormenorizado de los resul-

tados funcionales a los 8,1 años (rango entre 2,0 y

14,0) de 45 sujetos en quienes se había practicado el

procedimiento de Ross, (con una edad promedio de

24,6 años, rango entre 16,9 y 52,2 años) operados

entre 1994 y 2006. Para su valoración se utilizaron

resonancia magnética cardiovascular, ecocardio-

grafía y pruebas de ejercicio cardiopulmonar(36). Los

autores demostraron una leve disfunción del au-

toinjerto y del homoinjerto en la mayoría de los

pacientes tras el procedimiento de Ross, con buena

función ventricular y buena capacidad para el ejerci-

cio. En un estudio se comparó la supervivencia tardía

de 918 pacientes sometidos al procedimiento de Ross

y 406 pacientes a los que se les colocaron válvulas me-

cánicas entre 18 y 60 años de edad que sobrevivieron

un procedimiento electivo (1994-2008). Se hizo una

comparación de la supervivencia tardía entre los

dos grupos utilizando emparejamiento por el índice

de propensión(37). En pacientes comparables, no hu-

bo diferencia en la supervivencia tardía en la prime-

ra década siguiente a la operación entre el procedi-

miento de Ross y la implantación de una válvula

aórtica mecánica con manejo óptimo de la coagula-

ción por el paciente mismo. Los autores demostra-

ron que la supervivencia en estos pacientes adultos

jóvenes seleccionados era excelente, tal vez como re-

sultado de un auto manejo de la coagulación alta-

mente especializado, y porque en los últimos años se

ha mejorado la elección de la oportunidad quirúrgi-

ca y la selección de los pacientes. A pesar del adveni-

miento de la operación de Ross, la cirugía de la vál-

vula aórtica en niños sigue siendo un área compleja

y difícil; d’Udekem presenta una reseña general

muy útil al respecto(38).

En un informe sobre el riesgo que plantea la ci-

rugía en cuando al desarrollo neurológico(39), se hizo

una revisión de las valoraciones neuropsicológicas y

de las imágenes estructurales del encéfalo de suje-

tos de 16 años de edad con transposición de las gran-

des arterias, sometidos a la operación de switch ar-

terial cuando eran lactantes. Los sujetos fueron

asignados aleatoriamente a paro circulatorio total o

circulación extracorporea continua con flujo bajo,

pero se encontraron pocas diferencias de importan-

cia entre ambos grupos de tratamiento. No obstante

ello, los adolescentes con transposición de las gran-

des arterias sometidos a la operación de switch arte-

rial presentan un mayor riesgo en cuanto al desa-

rrollo neurológico. Los autores consideran que los

niños con cardiopatía congénita pueden beneficiar-

se de una vigilancia continua, para identificar la

aparición de dificultades.

Tetralogía de Fallot

Un estudio basado en datos de speckle tracking en

pacientes con tetralogía de Fallot corregida demos-

tró que se retrasa la deformación del tracto de salida

del ventrículo derecho, lo que reduce la demora del

tiempo ventricular derecho, lo que tiene una impor-

tante relación con la alteración del funcionamiento

del ventrículo derecho(40). La falla tardía del cora-

zón derecho es un problema grave en la tetralogía y

la transposición corregida congénitamente. En un

estudio de 40 pacientes de ese tipo, con ecografía de

contraste del miocardio se encontró que se reducía

la densidad microvascular del miocardio mural del

tabique del ventrículo derecho en pacientes con hi-

pertrofia debida a sobrecarga de presión y/o volu-

men. Los autores consideraron que esto tal vez es-

tuviera relacionado a una menor reserva de perfu-

sión miocárdica y un deterioro de la función del ven-

trículo derecho(41). Un informe sobre el impacto de

la fisiología restrictiva de la función del ventrículo

derecho tras la reparación de la tetralogía describe

un aumento de la rigidez del ventrículo derecho en

diástole(42). Sin embargo, la respuesta lusitrópica a

los agentes beta adrenérgicos fue anormal indepen-

dientemente de la fisiología restrictiva. En una in-

vestigación de 29 niños asintomáticos con tetralo-

gía reparada(43), a pesar de una dilatación moderada
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del ventrículo derecho y bloqueo de rama derecha

comparado con controles, los autores demostraron

que no aparecía disincronía ventricular derecha ni

izquierda en reposo, sino disincronía mecánica in-

ducida por el ejercicio. Esto no estuvo relacionado

con la duración del QRS, el volumen y la función

ventricular, o el consumo pico de oxígeno. En un es-

tudio de tetralogía reparada en adultos, la disfun-

ción longitudinal del ventrículo izquierdo se acom-

pañó de mayor riesgo de muerte súbita cardíaca o de

arritmias que amenazan la vida(44). Los autores

concluyen que en combinación con las variables

ecocardiográficas del corazón derecho, estas medi-

das dan información sobre los resultados que

resultan importante para estimar el pronóstico.

Hipertensión pulmonar

En un estudio abierto prospectivo sobre el uso de

sildenafil en 84 pacientes se presenta más evidencia

de los beneficios de los vasodilatadores pulmonares

en el síndrome de Eisenmenger(45). Tras doce meses

de tratamiento, los sujetos con síndrome de Eisen-

menger presentaron una buena tolerancia al silde-

nafil por vía oral, y pareció que mejoraba la capaci-

dad de ejercicio, saturación de oxígeno arterial sis-

témica y los parámetros hemodinámicos. Se descri-

be la importancia de la reactividad vascular pulmo-

nar como predictor independiente del desenlace en

38 pacientes con el síndrome de Eisenmenger que

recibían bosentan(46).

En el Reino Unido (RU) se comunicó una cohor-

te nacional única de pacientes de hipertensión pul-

monar en la infancia(47). Por primera vez, los auto-

res demostraron que la incidencia de hipertensión

pulmonar es menor en los niños que en los adultos,

y que las características clínicas pueden diferir. La

mayoría de los niños se presenta con evidencia clíni-

ca de enfermedad avanzada, y el estado clínico en el

momento de presentación es predictivo del desenla-

ce. Esta experiencia de 7 años confirmó la mejora

significativa de la supervivencia con respecto a los

controles históricos. El mismo grupo también co-

municó un nuevo enfoque de TC al pronóstico(48).

Encontraron que la ramificación fractal cuantifica

las alteraciones vasculares y predice la superviven-

cia en la hipertensión pulmonar. La necesidad de

desarrollar medicación para la edad pediátrica para

el manejo de la hipertensión pulmonar fue destaca-

da ya por Barst(49). Un estudio de pacientes con el

síndrome de Eisenmenger (n=181, edad 36,9 ±

12,1 años, 31% con síndrome de Down), en quienes

se midieron las concentraciones del péptido natriu-

rético tipo B (BNP, por sus siglas en inglés) como

parte de los cuidados clínicos de rutina, hallaron

que esas concentraciones predecían los resulta-

dos(50). Además, los autores especulan que los trata-

mientos dirigidos selectivamente a una enfermedad

pueden ayudar a reducir las concentraciones de

BNP en esta población, mientras que los pacientes

vírgenes de tratamiento tienen concentraciones de

BNP estáticas o en alza. Este tema está analizado

en más detalle en una editorial de D’Alto.(51)

Anomalías arteriales en las cardiopatías

congénitas

Si bien ya se han descrito anomalías de las paredes

aórticas en los trastornos hereditarios del tejido co-

nectivo como el síndrome de Marfan y la valvulopa-

tía aórtica bicuspídea(52,53), hay informes recientes

que indican un compromiso aórtico similar en enti-

dades clásicas de cardiopatías congénitas del tipo de

la coartación aórtica, la tetralogía de Fallot y la

transposición de las grandes arterias; la RMN es

crucial para la definición del problema(54). La dilata-

ción de la arteria pulmonar se observa cuando hay

anomalías de la válvula pulmonar y con enfermeda-

des del tejido conectivo, pero también en asociación

con válvula aórtica bicuspídea, en ausencia de ano-

malías de la válvula pulmonar, sugiriendo una pato-

logía primaria de la pared vascular que predispone a

la dilatación arterial(55).

Intervención con cateterismo

Con el uso creciente de los procedimientos de cardio-

logía intervencionista en los jóvenes, queda clara la

importancia de tener en cuenta la exposición a la ra-

diación. Información proveniente de Italia plantea la

inquietud de que los niños portadores de cardiopatías

congénitas se ven expuestos a una importante dosis

acumulada de radiación(56). Hay estimaciones indirec-

tas del riesgo de presentar cáncer y estudios de ADN

que muestran que los niños con cardiopatía congénita

son expuestos a importantes dosis de radiación, y se

enfatiza la necesidad de una estricta optimización de

las dosis radiantes en los niños. La editorial de Hoff-

mann y Bremerich ahonda en los riesgos que entraña

la radiación en esos pacientes(57).

Las técnicas de cateterismo siguen avanzando.

Un ensayo de exención de investigación de dispositi-

vos prospectivo, aleatorizado y multicéntrico, realiza-

do en los Estados Unidos comparó el uso de cutting

balloons con globos de alta presión en el tratamiento

de la estenosis de la arteria pulmonar. Los autores ha-

llaron una mayor eficacia para los cutting balloons y

un perfil de seguridad similar(58). Información prove-

niente de un único centro(59) del R.U. con más de 100

procedimientos de colocación de prótesis para trata-
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miento de coartación demuestra que la colocación de

prótesis para coartación y recoartación aórtica es efec-

tiva, con bajas tasas de complicaciones inmediatas.

Con las prótesis de última generación no se observa-

ron fracturas de las prótesis y los aneurismas poste-

riores al procedimiento fueron raros. No queda claro

cuál sería el método óptimo de seguimiento de estos

pacientes, pero se considera que son útiles tanto la to-

mografía computarizada como la RMN(60). Un estudio

multicéntrico de observación de los EE.UU. aporta

datos de 350 niños con coartación nativa >10 kg(61).

Se incluyeron 217 stents, 61 angioplastias con balón y

72 procedimientos quirúrgicos. La colocación de

stents y la cirugía fueron mejores que las angioplastias

con balón en la reducción del gradiente de presión ar-

terial entre los miembros superiores e inferiores en el

seguimiento a corto plazo, y tuvieron mejores resulta-

dos en la imagen integrada del arco aórtico. Los pa-

cientes con stents fueron los que tuvieron estadías

más breves y las tasas de complicaciones más bajas, si

bien estuvieron más propensos a requerir una inter-

vención programada. Los autores recomiendan caute-

la en la interpretación de los resultados, ya que el es-

tudio no fue aleatorizado. Es frecuente que haya que

hacer angioplastia con balón para solucionar la obs-

trucción del arco aórtico luego del procedimiento de

Norwood, y los resultados de una revisión retrospecti-

va(62) reflejan que solo 58% de los sujetos a los que se

les practicó una angioplastia con balón inicial no ha-

bían sido nuevamente intervenidos por su arco a los 5

años, observándose un mayor el riesgo de reinterven-

ción en los sujetos menores de 3 meses en el momento

de la intervención inicial y en los que tuvieron peores

resultados iniciales.

Roberts y colaboradores(63) comunicaron una

experiencia multicéntrica exitosa de reemplazo per-

cutáneo de la válvula tricuspídea utilizando la vál-

vula Melody en 15 pacientes. A todos los pacientes

se les había colocado previamente una válvula bio-

protésica o un conducto, y habían evolucionado ha-

cia una importante estenosis o insuficiencia. Se co-

municaron resultados alentadores con la válvula

transcatéter SAPIEN® de Edwards, colocada a raíz

de la falla del conducto en la posición pulmonar en

36 pacientes de cuatro centros(64). Lauten y colabo-

radores(65) publicaron imágenes muy ilustrativas de

este dispositivo. Se comunicaron los resultados

pre-colocación de stents al año de estar usando la

válvula Melody en la posición pulmonar(66) en 65 pa-

cientes. Los resultados hemodinámicos iniciales se

mantenían un año después, pero no había evidencia

de que continuara una remodelación funcional posi-

tiva luego de los efectos agudos inmediatos.

Las estrategias referentes a la estimulación car-

díaca en lactantes y niños son objeto de frecuente

discusión. Un estudio multicéntrico reciente de-

mostró que la estimulación del ventrículo izquierdo

se asociaba a una mejor función sistólica que la esti-

mulación del ventrículo derecho(67), y una útil revi-

sión puso en contexto el tema de la estimulación en

niños(68).

Cardiopatías congénitas en el adulto

La población creciente de adultos con cardiopatía

congénita se ve reflejada en un número también

crecientes de publicaciones en este campo. La nueva

carga que surge de los ingresos hospitalarios de

adultos con cardiopatías congénitas fue descrita

utilizando un registro nacional holandés(69). Duran-

te los 28.990 años-pacientes, ingresaron 2.908 pa-

cientes (50%) al hospital. La media de edad al ingre-

so fue 39 años (rango: de 18 a 86 años). Las tasas de

admisión fueron por lo menos el doble que en la po-

blación general, siendo más marcadas en los grupos

de mayor edad. Los autores plantean que se tienen

que ir preparando los recursos sanitarios con

tiempo, previendo la atención que demandará esta

población al ir avanzando su edad.

Un trabajo de Toronto describe la debilidad de

los músculos respiratorios y esqueléticos en adultos

con cardiopatía congénita, que se asemejan a la ob-

servada en adultos de más edad con insuficiencia

cardiaca avanzada(70). La importancia de este cam-

bio de enfoque en los mecanismos de reducción de

tolerancia al ejercicio en los casos de cardiopatía

congénita se analiza en mayor detalle en la editorial

de Giardini(71). Los biomarcadores también pueden

tener un papel importante en la valoración de estos

pacientes. Se investigó la relación entre la función

sistémica del ventrículo derecho con el ECG y los ni-

veles de NT-proBNP en adultos sometidos tiempo

atrás al procedimiento de Senning o Mustard(72).

Los niveles de NT-proBNP circulantes y varios pa-

rámetros del ECG de superficie mostraron su utili-

dad como marcadores sustitutos de función sistémi-

ca del ventrículo derecho y agregan información so-

bre el estado de la insuficiencia cardíaca. Pese a que

los pediatras son muy conscientes de la asociación

entre el síndrome de Down y las cardiopatías congé-

nitas, información que surge de los Países Bajos do-

cumentaba que 17% de los pacientes con síndrome

de Down institucionalizados tenían cardiopatías

congénitas no diagnosticadas. En la primera etapa

de este estudio se incluyeron 31 centros y 1.158 pa-

cientes(73). Los autores recomiendan hacer pesquisa

cardológica en los pacientes de más edad portadores

del síndrome de Down, para quienes ahora se

dispone de nuevas opciones terapéuticas, y para



prevención de complicaciones cardíacas a una edad

más avanzada.

En un análisis retrospectivo de las bases de da-

tos europea y canadiense(74) con un total de 23.153

pacientes, cuyas edades iban entre 16 y 91 años (me-

dia: 36,4) el accidente cerebrovascular fue una im-

portante causa de morbilidad en la cardiopatía con-

génita del adulto. De esos pacientes, 458 (2,0%) pre-

sentaron uno o más accidentes cerebrovasculares.

La prevalencia más elevada fue en las lesiones

cianóticas: 50/215 (23,3%).

En un meta análisis y un examen sistemático del

cierre de comunicaciones interauriculares se iden-

tificaron 26 estudios que incluían 1.841 pacientes

sometidos a cierre quirúrgico y 945 sometidos a cie-

rre percutáneo(75). Utilizando un modelo de efectos

aleatorios, un metaanálisis demostró una reducción

de la prevalencia de las taquiarritmias auriculares

tras el cierre de la comunicación interauricular

(OR=0,66 [IC 95%: 0,57 a 0,77]). Este efecto fue de-

mostrado tanto después del cierre percutáneo como

quirúrgico. El seguimiento inmediato (<30 días) y a

mediano plazo (30 días a 5 años) también demostró

una reducción de la prevalencia de taquiarritmias

auriculares.

Inuzuka y colaboradores analizaron la informa-

ción de 1.375 pacientes adultos consecutivos con

cardiopatía congénita (edad: 33 ± 13 años) someti-

dos a pruebas de ejercicio cardiopulmonar en un

único centro en un período de 10 años(76). Mostra-

ron que las pruebas de ejercicio cardiopulmonar

aportan información con fuerte importancia pro-

nóstica en pacientes adultos con cardiopatía congé-

nita. No obstante ello, según los autores, la defini-

ción del pronóstico debe abordarse de una manera

diferente, dependiendo de la presencia de cianosis,

el uso de medicación que reduce la frecuencia

cardíaca y el nivel de ejercicio alcanzado.

Embarazo y cardiopatía congénita

La cardiopatía congénita se ha convertido en el

principal factor de mortalidad materna durante el

embarazo en países desarrollados. El número cre-

ciente de mujeres portadoras de cardiopatía congé-

nita que sobrevive hasta la vida adulta ha llevado a

que la atención del embarazo de este grupo de pa-

cientes se convirtiera en un área importante de la

cardiología obstétrica. Se ha destacado la importan-

cia de la atención que necesita este grupo vulnera-

ble(77). Se investigaron los resultados de 405 emba-

razos de mujeres con cardiopatía congénita y los

eventos cardíacos tardíos(78). Pese a que los eventos

adversos durante el embarazo son bien conocidos, el

problema de los eventos cardíacos tardíos después

del embarazo es menos conocido. Los autores halla-

ron que hay características maternas previas al em-

barazo que pueden ayudar a identificar a las muje-

res que tienen un mayor riesgo de presentar even-

tos cardíacos tardíos. Los eventos cardíacos adver-

sos durante el embarazo también fueron importan-

tes y se asocian con un aumento del riesgo de even-

tos cardíacos tardíos. Opotowsky y colaboradores

utilizaron el registro nacional de EE.UU. de ingre-

sos hospitalarios para evaluar los nacimientos

anuales de mujeres con cardiopatía congénita(79).

Estos aumentaron 34,9% de 1998 a 2007, mientras

que el aumento fue de 21,3% en la población gene-

ral. Las mujeres con cardiopatías congénitas fueron

más propensas a sostener un evento cardiovascular

(4.042/100.000 versus 278/100.000 nacimientos); la

arritmia fue el evento cardiovascular más común.

La tasa de muertes fue de 150/100.000 pacientes

con cardiopatía congénita, comparado con 8,2/

100.000 pacientes sin esa patología. La enfermedad

compleja aumentó la probabilidad de presentar un

evento cardiovascular adverso comparado con la

cardiopatía congénita sencilla (8.158/100.000

versus 3.166/100.000, OR multivariable = 2,0, IC

95%: 1,4 a 3,0).

Lui y colaboradores estudiaron la respuesta de

la frecuencia cardíaca durante el ejercicio y el de-

senlace gestacional en mujeres con cardiopatía con-

génita(80). La frecuencia cardíaca pico, el porcentaje

de la frecuencia cardíaca máxima predicha para la

edad y el índice cronotrópico estuvieron asociados

con un evento cardíaco. Se presentaron eventos

neonatales en 20% de los casos. El pico del consumo

de oxígeno no se asoció con un desenlace adverso del

embarazo. Los autores concluyeron que una res-

puesta cronotrópica anormal se correlaciona con

desenlaces gestacionales adversos en mujeres por-

tadoras de cardiopatías congénitas y se lo debería

considerar al refinar los esquemas de estratifica-

ción del riesgo.

Carga de la enfermedad cardiovascular a

nivel mundial

Es clara la importancia de la enfermedad congénita

en los países en desarrollo, ya que la gran mayoría

de pacientes nace allí. Un hallazgo preocupante de

Nueva Delhi(81) es que el género femenino es un im-

portante determinante de no adherencia con la ci-

rugía cardíaca pediátrica. Su estudio prospectivo de

405 casos incluía entrevistas en profundidad. Su

conclusión fue que hay una serie de factores sociales

profundamente enraizados que constituyen la base

de este sesgo de género. Daljit Singh y colegas(82)

dan una interesante reseña de este problema. En un
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país desarrollado (Taiwán) un estudio de 289 pa-

cientes con cardiopatía congénita adulta halló que

el género femenino se acompañaba de una mala ca-

lidad de vida, tanto desde el punto de vista físico co-

mo psicológico(83). Los denominadores comunes pa-

ra calidad fueron fundamentalmente el rasgo de

personalidad, el sufrimiento psicológico y apoyo

familiar, pero resulta interesante ver que la

gravedad de la enfermedad no era un determinante

de calidad.

Un ductus permeable es una lesión fácilmente

tratable, pero si no se la trata, los ductus de gran ta-

maño pueden llevar a patología vascular pulmonar.

La presentación tardía en países en desarrollo sig-

nifica que muchos pacientes tienen un nivel de hi-

pertensión pulmonar que haría peligrosa la inter-

vención. Los resultados de un estudio en México(84)

son importantes y alentadores. Comunicaron 168

pacientes con ductus arteriosus permeable (DAP) y

una presión sistólica de la arteria pulmonar de 50

mm Hg. La media de edad fue 10,3 ± 14,3 años (me-

diana: 3,9): el diámetro del DAP fue 6,4 ± 2,9 mm

(mediana: 5,9), la presión sistólica de la arteria pul-

monar fue 63,5 ± 16,2 mm Hg (mediana: 60). La ta-

sa de éxito total fue 98,2%. El seguimiento de 145

(86,3%) casos para 37,1 ± 24 meses (mediana: 34,1)

mostró una disminución adicional de la presión pul-

monar a 30,1 ± 7,7 mm Hg (p<0,0001). Los autores

han demostrado que en casos seleccionados el trata-

miento percutáneo del ductus hipertensivo es

seguro y efectivo y que las presiones pulmonares

disminuyen inmediatamente y siguen cayendo con

el tiempo.

Imágenes de cardiopatías congénitas

Tal vez uno de los aspectos más seductores de la car-

diopatía congénita es la estética de las anomalías.

Esto se presta a la imagenología, y las imágenes de

cardiopatías congénitas iluminan las páginas de

muchas revistas importantes de cardiología. Por lo

tanto, parece apropiado finalizar este Almanac ha-

ciendo referencia a algunas de las imágenes más im-

presionantes que reflejan las áreas clave en las car-

diopatías congénitas arriba analizadas, incluyendo

la intervención(85-91), la insuficiencia cardíaca fetal y

neonatal(92-95), y el soporte mecánico(96), las cardio-

patías congénitas en adolescentes y adultos(97,98), la

imagenología avanzada con RMN y TC(99,100) y las

morfologías inhabituales(101-107). Todo ello bien

justifica una mirada, para iluminar la noche en las

revistas de cardiología.

Con la contribución de: MB y ND realizaron la

revisión bibliográfica; MB redactó el primer borra-

dor del manuscrito, que fue revisado y aprobado por

ambos autores.

Competencia de intereses: Ninguna.

Provenencia y revisión por pares: Encargado;

arbitraje interno por pares.
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