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“Las cardiopatias congénitas son de interés chrimitado, ya que en un gran porcentaje
de los casos la anomalia no es compatible conda,w en otros no se puede hacer nada
para corregir el defecto o incluso aliviar los gmas” William Osler. (Manual de

medicina principios s.XX).

“Ahora es posible realizar cirugia paliativa o cattora de casi todas las anomalias
cardiacas congeénitas, incluso de las mas compleja®s. patrones de supervivencia se
afectan, a menudo profundamente. Asi pues nos nggifnes a una poblacion con
cardiopatias que cambia... Sin embargo, estamosaitdig a mirar mas alla del presente
y definir nuestro ultimo objetivo... Nuestros esfasrdeberian centrarse en la cualidad de

la supervivencia a largo plazalJoseph K. Perloff.(principios s.XXI)
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1. INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas son alteraciones astales del corazon presentes
desde el nacimiento. Hasta hace poco, muchos debtidos con una cardiopatia congeénita
fallecian en los primeros afios de su vida. Graziks avances meédicos actuales, con un
importante desarrollo en las técnicas diagnostigagratamiento, los pacientes con
cardiopatias congénitas pueden llegar alcanzaresdaths avanzadas. Esto supone la
aparicion de un grupo de pacientes nuevo y des@mo®acientes con cardiopatias
congénitas que han podido pasar desapercibidaa erfaincia, al ser menos graves, o
pacientes con cardiopatias conocidas, pero queanordquerido tratamiento quirdrgico
hasta la edad adulta; pacientes con cardiopatiagéndas operadas en la infancia que
alcanzan ahora la edad adulta. Estos pacientesitogaa un desafio para el médico y
cirujano. Es una poblacién creciente, y de tarergei aparicion, que su evolucion es poco
conocida. De especial importancia el momento dealasicion de nifio a adulto. Todavia
no se dispone de los medios necesarios para suyangotemo completo. Existen pocas
instituciones que se dediquen a la atencién dééptcadulto con cardiopatia congénita.

El amplio abanico de diferentes malformacionestertes, asi como el continuo
cambio y mejora del tratamiento médico y quirarg® estos pacientes, dificulta el
conocimiento de la evolucién de los mismos a lgigzo. Las técnicas quirdrgicas se han
desarrollado y mejorado, las técnicas diagnostias avanzado, han surgido nuevos
métodos de tratamiento alternativos a la cirugis,cambios son tan continuos y grandes

gue es imposible conocer exactamente el prondsic@stos pacientes, porque cambia



constantemente al igual que su manejo. Cada veergammas el grupo de pacientes mas
complejos, pero incluso las cardiopatias “mas s@sighan sufrido modificaciones. (1, 2)

Se calcula que en Espafa actualmente existen 12&@00 adultos con cardiopatia
congénita. (1, 2, 3), se espera un crecimientotantesen el tiempo.

En 1994, la sociedad Europea de Cardiologia reddrnamecesidad de cuidados
especiales de estos pacientes y cred un grup@bigdrpara los adultos con cardiopatias

congeénitas (Grown up Congenital Heart Disease, GJJCH

1.1 Historia

La primera intervencion quirargica de una cardi@abngeénita realizada con éxito
data de 1938, realizada en Boston, por el Dr. Gtdsa ligadura de conducto arterioso en
una paciente de siete afios de edad. Siete aflasedesp realizaron la primera reparacion
de una coartacion de aorta en Europa, en EstocgoroCraaford, y la primera fistula
paliativa, por Blalock y Taussig, en Estados Unidas 1953, J. Gibbon realizo la primera
intervencion con éxito utilizando la circulaciént@corporea, cerrando una comunicacion
interauricular. En 1954 Lillehei y Varco realizartanprimera reparacion de una Tetralogia
de Fallot. En 1966, D. Ross describio el uso dedwgjertos aorticos y poco después el de
autoinjertos pulmonares. La técnica de Fontan pelpnzo en 1971 y la técnica de Jatene
de intercambio arterial en 1976. El primer trasfdarardiaco en nifios se realizo en 1986.

La primera medida intervencionista descrita fuerkacion de una comunicacion
interauricular, mediante un catéter balon, de Rashkcomo paliativo en un caso de

transposicion de grandes vasos, en 1966. (4)



1938

1944

1945

1948

1953

1955

1964

1967

1971

1975

1981

1986

Gross ligadura de ductus

Craaford Reseccion de coartacion

Blalock  Fistula subclavio pulmonar

Brock Comisurotomia pulmonar

Lillehei  Parche interventricular

Kirklin Correccion de tetralogia de Fallot

Mustard  Correccion fisioldgica de transposiciorgdendes vasos
Rastelli  Conductos protésicos

Fontan Conexion atriopulmonar

Jatene Correccion anatdmica de transposicion aelgsavasos
Norwood Ventriculo izquierdo hipoplésico

Fricker  Trasplante cardiaco en nifios

1.2 Epidemiologia

desde el nacimiento. Alrededor del 1% de los nacidoos presentan algun tipo de
cardiopatia congénita, y hasta un 4% de los higgsdoes de madres con una cardiopatia

congénita. (5, 6). Son las malformaciones congemtas frecuentes, y suponen hasta un

Las cardiopatias congénitas son aquellas anomadiaéacas que estan presentes

30% de estas. (7).



Aproximadamente el 60% de las cardiopatias comggn#ie diagnostican en
menores de un afo, un 30% en nifos, y un 10% eomewmge dieciséis afios. (8). Hoy en
dia hasta el 85% de los nifios con cardiopatia cotagseobrevive hasta la vida adulta. (9,
10).

Podemos dividir a los pacientes con cardiopatiagéutas que llegan a la vida
adulta en dos grupos. Aguellos que no han sidoadpst por no requerir cirugia en el
momento del diagnostico o a lo largo de su evohlyadbien, porque no existia solucién
quirtrgica en su momento, y por tanto han presentath supervivencia natural. Y
aquellos otros pacientes que se hacen adultos @esimi haber sido intervenidos de su
cardiopatia congénita, de forma quirdrgica o pame#d. Hasta hace poco Unicamente los
pacientes con cardiopatias congénitas “muy simgdedian llegar a la vida adulta, por su
natural tendencia a la supervivencia. Hoy en dé&cigs al avance en el manejo tanto
médico como quirargico, diagnostico y terapéutios,adultos con cardiopatias congénitas
suponen un grupo creciente de pacientes dentrougel de la cirugia cardiovascular. Ya
sea con cardiopatias leves o graves y en condgiorgurales o modificadas tras

intervenciones previas.

Clasificacion de las cardiopatias congénftgendiendo a su grado de complejidad) (1, 3).
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Cardiopatias

Simples

Cardiopatias

Moderadas

Cardiopatias

Complejas

Valvulopatia adrtica o mitral congénita aislada

Comunicacion interauricular Ostium Secundum o Feasd permeable

Comunicacion interventricular aislada

Estenosis pulmonar leve

Ductus, comunicaciones interauriculares, y comwiicees interventriculares reparadas y

sin fugas.

Drenaje venoso pulmonar anémalo

Comunicacion interauricular seno venoso o primum
Canal auriculoventricular

Comunicacion interventricular + Insuficiencia ageti Estenosis pulmonar, Estenosis aortica,
Coartacién Adrtica, Malformaciones Tricupidea dradi
Ebstein

Ductus persistente no ligado

Fallot

Estenosis adrtica

Estenosis subadrtica o supraadrtica

Estenosis pulmonar

Insuficiencia pulmonar

Coartacién adrtica

Aneurismas de valsalva

Fistulas y anomalias coronarias

Eisenmenguer

Ventriculo Gnico

Fontan

Transposicion de grandes vasos
Atresia pulmonar

Atresia mitral

Atresia tricuspidea

Ventriculo derecho de doble salida
Truncus

Cardiopatias congénitas cianéticas
Conductos, valvulados o no

Anormalidades en la conexién auriculoventriculaeatriculoarterial

11



Existen hasta cincuenta tipos distintos de caediap congénitas descritos, no
todas compatibles con la vida. En general podetastficar las cardiopatias congénitas en
tres grupos, segun el mecanismo fisiopatolégicoeboue actian. Las obstructivas, o por
sobrecarga de presion, como las estenosis valgutal® coartacion adrtica; los sindromes
cortocircuito, o por sobrecarga de volumen, consgbdemunicaciones interauriculares o
interventriculares, y los sindromes mixtos, com&allot. Las malformaciones congénitas
gue con mas frecuencia llegan a la vida adultaa@&stenosis aortica, con una incidencia
del 5%, coartacion aortica, 7%, y estenosis pulmdi&®b, la comunicacion interauricular,
17%, la comunicacion interventricular, 17%, y lagi&encia de ductus arterioso, con un
1%. (10, 11).

El cirujano cardiovascular debe conocer todosifmsstde cardiopatias congénitas
existentes, por la posibilidad de encontrarse dlas en el adulto, pero estas lesiones seran

las mas comunmente encontradas durante la cirugia.

1.3 Etiologia

Las malformaciones cardiovasculares congénitasesusér el resultado de un
desarrollo embrionario anormal de una estructuranab o del fallo de dicha estructura a
la hora de progresar mas alla del estadio embimafetal. Las semanas mas cruciales
para el desarrollo de anomalias cardiacas congésita entre la seis y la doce de
embarazo. La etiologia se desconoce. El origen ade rhalformaciones suele ser

multifactorial, suma de causas genéticas compjegsbientales.

12



Agentes quimicos, fisicos, metabdlicos, farmacaldgjie infecciosos pueden actuar
como teratdgenos en periodos embrionarios en lesdaian el desarrollo del sistema
cardiovascular. Se ha descrito la asociacion egitralcohol y la tetralogia de Fallot,
coartacion aodrtica y comunicacion interventriculay; el &acido retinoico y las
malformaciones de troncos (1Bl Litio con la enfermedad de Ebstein, la comunimac
interauricular y atresia tricuspidelans esteroides, antiepilépticos, antiarritmicostp®
farmacos son potencialmente teratdgenos, por losgueso durante el embarazo esta

desaconsejado e incluso contraindicado.

Las enfermedades maternas pueden actuar comogemnas también. La rubéola
materna en los primeros meses del embarazo es daparoducir anomalias como la
persistencia de ductus arterioso, la estenosisgnamy la comunicacion interventricular.
La parotiditis se ha asociado a un mayor riesgébdeelastosis endocardica. La diabetes
multiplica por dos el riesgo de cardiopatias coitgén sobretodo las malformaciones
troncoconales y miocardiopatias. La fenilcetonatienenta el riesgo de coartacion adrtica,
atresia mitral, comunicacioén interventricular yradéigia de Fallot. La asociacién entre el

Lupus materno y el bloqueo auriculoventricular céamtp es mas que conocidé3, 14)
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AGENTES AMBIENTALES
ETIOLOGICOS DE CARDIOPATIAS
CONGENITAS a4

AGENTES MATERNOS

FARMACOS/DROGAS AGENTES INFECIOSOS

Trimetadiona Diabetes

o e Rubeola Enfermedades del colageno
Acido Reitnoico Otros? Fenilcetonuria

Talidomida

Litio OTROS

Alcohol AGENTES FISICOS -

Hidantoinas? Disolventes?

Hprmor_’]as Sexu_ales? Radiaciones Pinturas?
Simpaticomimeticos? Hipoxia Lacas y colorantes?

Pesticidas?

(?): menor grado de evidencia

La teoria de causas genéticas se fundamenta ervatisees como la presencia de
formas familiares de cardiopatias congénitas yslaciacion de de estas a anomalias
cromosomicas y sindromes hereditarios congéniteistedh multiples estudios con varios
miembros de una familia afectos, siguiendo un patté herencia mendeliana, lo que
sugiere la teoria de un Unico gen causante derdéopatia. La existencia de genes unicos
con defectos importantes que actlan sobre la ggndésis causando una disrupcion de la
misma, lo que da lugar a la cardiopatia. Las abemas cromosomicas y las mutaciones
de un solo gen causan menos de 10% de todas ld®pzdfas congénitagb) Como
ejemplo tenemos la herencia autosémico dominanteasns de defectos de septacion,

autosomica recesiva en hipoplasia de ventriculoiézdo y ligada al sexo en la distrofia

14



valvular mixomatosa (15). Las mutaciones de un ainjen pueden causar varias
cardiopatias. Y al contrario, una Unica cardiopptiede estar causada por varios gelnes.
etiologia poligénica es mas amplia. Cada gen apmi@acontribucion menor al desarrollo
de la malformacién. El estudio de este campo es guaglicado que en el caso de un
anico gen involucrado siguiendo la herencia mendaliestandar. Hasta un 13% de los

nacidos con una cardiopatia congénita presentaarnistipo anormal. (16).
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Es frecuente la asociacion entre determinados@imel y determinadas anomalias
cardiacas congénitas. Ejemplos de esto son lazasdcientre el Marfan y el defecto en el
tejido conectivo laxo que puede llevar a alteragsoen el sistema cardiovascular como
dilatacién e insuficiencia adrtica, el sindromeHi#t Oram que se asocia a comunicacion
interauricular, el sindrome de Down, que asocidiopatias congénitas hasta en el 40% de

los casos, mas frecuentemente comunicacion intesdar y comunicacion

15



interventricular, Sindrome de Turner y coartaciodrtiea, estenosis pulmonar y
comunicacion interventricular. Los sindromes de Mooy de Leopard con estenosis
pulmonar, Sindrome de Jacobsen (delecion 22gl5paplasia de ventriculo izquierdo,
Sindrome de Williams (delecion gen 7gl1l) con esisngulmonar y obstruccién
supravalvular aortica, sindrome de Di George (d&weccromosoma 22qll) vy

malformaciones troncoconales. (12).

CROMOSOMOPATIAS MAS COMUNES ASOCIADAS A
CARDIOPATIAS CONGENITAS a4

Cromosomopatia Incidencia de CC Lesiones Comunes
Trisomia 21 (S. Down) 50% CIA, CIV
Trisomia 13 (S. Patau) >90% CIV, DP, Valvulopias
Trisomia 18 (S. Edwards) >90% CIV, DP, Valvul@pias
45 XO (S. Turner) 5% CoA, EPA, Otras
4p- (S. Wolf) 40% CIA, CIvV, DP

130- 50% CIv

180- 50% CIA, CIV

5p- (Cri du Chat) 25% DP

Sd. de Microdelecion:

22011 (CATCH22) 75% Malformaciones Troncoconade
12g22 (Noonan) >50% EP, Miocardiopatia Hiperbfica
7911.23 (Williams Beuren) 75% EA Supra, EP

12q (Holt Oram) 75% CIA, CIV, Ttnos Conduddn
20p (Alagille) 85% Hrallot

La presencia de una malformacion cardiaca que fgoarte de un trastorno
multisistémico en el sindrome de Down, en el sim#rale Turner y en las trisomias 13-15
(D1) y 17-18 (E) se puede prever en algunos embsararediante la deteccion de los

cromosomas anormales en las células fetales obtedel liquido amnidtico o con biopsia

16



de las vellosidades corionicak) La identificacion en dichas células de altevaes
enzimaticas caracteristicas del sindrome de Huder,la homocisteinuria o de la
glucogenosis tipo Il, permite también la prediccdinla enfermedad cardiaca. (B)ras
medidas de deteccion precoz prenatal incluyen dagrafias que se realizan a la madre
durante el embarazo. En las semanas doce-trea@akzarla medicion de la translucidez
nucal del feto. EI grosor mayor a 4 mm se asocinaamayor probabilidad de padecer una
cardiopatia congénita. Ademas, junto con la eddd deadre y la determinacion de niveles
de betahcg (hormona gonadotropina coriénica humaiezen una sensibilidad del 85%
para el sindrome de Down, que como ya se ha codwerga asocia a cardiopatias
congénitas hasta en el 40% de los casos.Ef@8as semanas catorce a dieciséis se pueden
realizar ecografias para la deteccion precoz denalias severas;, pero estas solo se
realizan si existe riesgo. En las semanas dieciachginte las estructuras cardiacas fetales
son ya mas faciles de visualizar en la ecografia.cBsos seleccionados ademas es
conveniente realizar analisis de las vellosidade®wicas, de sangre de cordon umbilical y
amniocentesis, que permiten un estudio de citogenéta deteccion de alteraciones
cromosOmicas puede usarse como identificador deogrde alto riesgo de presentar una
cardiopatia congénita. El screening de sangre nateara estudio de la alfafetoproteina,
gonadotropina corionica y estriol no conjugado ayudl diagnostico prenatal. Para una
buena prevencidén se pueden tomar una serie de asedidcontrol estricto de la diabetes
materna, la vacuna de la rubeola, evitar la exposi@ teratdgenos, suplementos
vitaminicos ricos en acido félico y antioxidantestgmina E) han demostrado tener un

efecto protector. (18)
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Suponiendo que las diferentes malformaciones tieliferentes etiologias, también
habra de suponerse que el riesgo de recurrendistego. El riesgo de recurrencia de una
cardiopatia es mayor en las alteraciones unigénicGaabién en familias en las que hay
mas de un miembro afectado o si es un familiarroegp orden. El riesgo en cardiopatias
de herencia de tipo monogénico autosomica domineariepenetrancia completa es del
50%; si es autosdmica recesiva, y existe un herméewio es del 25%. En las recesivas
ligadas al sexo el riesgo en la descendencia maadujo de madre portadora es del 50%.
Si es dominante pueden padecer la enfermedad asekos en un 50 %. Cuando aparece
un primer caso en una familia con padres san@susa puede ser una mutacion de novo o
un trastorno con penetracion incompleta. En el adsolas cardiopatias asociadas a
cromosomopatias, si son debidas a una no disyuetiGesgo de recurrencia es del 1%,
mayor en casos de translocacion, y en las delexiomede ser de hasta un 50%. Cuando no
se conoce el tipo de herencia el riesgo se estal@ewiricamente. Generalmente se
considera que la posibilidad de recurrencia cuanisie un hijo ya afectado es de 2,3%, si
hay dos hijos es de 7,3%. Si la madre padece qatitocongénita es de 6,7%, si es el
padre 2,1% (10, 19). Un estudio prospectivo pubbicen Reino Unido observo unas
recurrencias para el Fallot de 3,1%, canal de 7¢(B®&Haje venoso anomalo de 3,7%, y de
todas las malformaciones cardiacas de 4,1%. (E@).el caso de la miocardiopatia
hipertréfica y el sindrome de Marfan este riesgonay superior pudiendo llegar hasta al

50%. (21)

El consejo genético deberia estar a disposicidodies los padres.
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RIESGO DE RECURRENCIA EN HIJOS Y HERMANOS DE PACIEN TE CON CARDIOPATIA CONGENITA %

DEFECTO HIJOS PADRE AFECTO  MADRE AFECTA  HERMANO AFECTO  ERERNCIAS
Ventricular septal defect 2 6-10 3 Mora and Nora, 1988
3 9.5 2.5 Mora, Nora, and Berg, 1991
3 Burmn and Goodship, 19970
4 [ Hoffman, 1990
Atrial septal defect 4-45 5 Nora and Mora, 1988
1.5 6 2.5 Mora, Mora, and Berg. 1991
0 11.1 3 Bum and Goodship, 1997
4 3 Hoffman, 1990
Patent ductus arteriosus 25 3.5-4 3 Mora and Nora, 1988
2.5 4 3 Nora, Nora, and Berg. 1991
2.5 Burn and Goodship, 1997
3 2.5 Hoffman, 1990
Atrioventricular canal defect 1 14 3 MNora and Nora, 1958
1 14 2.5 Mora, Nora, and Berg. 1991
0.83 10.5-13.9 2 Burn and Goodship, 1997
5-10 2 Hoffman, 1990
Tetralogy of Fallot 1.5 2.5 25 Mora and Nora, 1988
1.5 2.5 2.5 Mora, Mora, and Berg. 1991
0-1.6 3.1-4.7 2 Burn and Goodship, 1997
4 2 Hoffman, 1990
Pulmonary stenosis 2 4-6.5 2 Nora and Nora, 1988
" 6.5 2 Mora, Nora, and Berg. 1991
2 Burn and Goodship, 1997
[ 2 Hoffman, 1990
Coarctation of aorta 2 4 2 Nora and Nora, 1988
2.5 4 2 MNora, Mora, and Berg, 1991
2 Burn and Goodship, 1997
3 2 Hoffman, 1990
Aortic stenosis 3 13-18 2 MNora and Mora, 1988
5 18 2 Mora, Mora, and Berg. 1991
3 Burn and Goodship, 1997
5-10 3 Hoffman, 1990
Transposition of the great anteries 1.5 Nora, NMora, and Berg, 1991
5 2 Hoffman, 1990
0 ] 2 Burn and Goodship, 1997
1.5 Nora and Nora, 1988
Hypoplastic leit hean 5 1-2 Hoffman, 1990
3 Nora, Nora, and Berg, 199
2 Nora and Nora, 1988
TAPVC 5 3 Hofiman, 1990
Truncus anteriosus 1 Nora and Nora, 1988
1 Nora, Nora, and Berg, 199
1 Burn and Goodship, 1997
Double outlet right ventricle 4 2 Hoffman, 1990
Atrial isomerism 1 5 Hoffman, 1990
5 Burn and Goodship, 1997
Single ventricle 5 3 Hoffman, 1990
Ebstein’s anomaly 5 1 Nora and Nora, 1988

Burn and Goodship, 1997

(18) K. Anyane. Genetics of congenital heart disease. Congenital heart disease in the adult. Mc Graw
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SINDROMES CON HERENCIA MONOGENICA
ASOCIADOS A CARDIOPATIAS CONGENITAS a4

AUTOSOMICO DOMINANTE

. Alpert

. Ehlers Danlos

. Holt Oram

. Marfan

. Romano Ward

. Alagille

. Noonan

Leopard

S. Williams Beuren

S. Bourneville (Esclerosis Tuberosa)
S. Steinert (Distrofia Miotonica)
S. Watsos (Cardiocutaneo)

nunununnnon

AUTOSOMICO RECESIVA

S. Ellis Van Creveled

S. Jervell-Langer-Nielsen
Glucogenosis lia, llla, IV
Mucopolisacaridosis I, IV
Ataxia de Fridrich
Pseudoxantoma Elastico
S. Beckwith-Wiederman
S. Mulibrey

LIGADAAL CROMOSOMA X

S. Hunter (Mucopolisacaridosis II)
Distrofia Muscular de Duchene

SINDROMES MALFORMATIVOS CON
AFECTACION CARDIACA FRECUENTE a9

e Hernia Diafragmatica

* Atresia duodenal

- Atresia de esé6fago

e Ano imperforado

e Asociacion VACTERL

e Asociacion CHARGE

e S. De lvemark (Heterotaxia)
< Onfalocele

e Pentalogia de Cantrell y Ectopia Cordis
e Agenesia Renal (S. Potter)
e S. De Goldenhar

e Agenesia de cuerpo Calloso
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1. 4 Fisiopatologia. Tipos de cardiopatias especiis

SINDROMES OBSTRUCTIVOS

Los sindromes obstructivos se caracterizan poibtraccion al flujo, ya sea en
diastole, en el caso de estenosis de valvulasuoventriculares, o en sistole, como en las
estenosis valvulares aodrtica, pulmonar y la coemadn estos casos, veremos un aumento
de presion ventricular con caida de presion egrasdes vasos, dando lugar a un gradiente
de presion a nivel de la obstruccion. La sobrecdegaresion ventricular dara lugar a una
hipertrofia del mismo, disminuyendo su distendilaitl, lo que afectara también al llenado

ventricular, dando lugar finalmente a insuficiencaadiaca.

Estenosis adrtica

La estenosis adrtica de origen congénito en edaltibaslele estar producida por la
presencia de una valvula adrtica bivalva. La vahadrtica bivalva esta presente en el 2%
de la poblacién adulta, aunque habitualmente nagta a lesiones estenosantes. (23)

Esta descrito el intento de resolver la estenosiliante uso de dilatadores
introducidos por el ventriculo izquierdo por Margjen 1955. En 1956 se realiz0 la primera
valvulotomia abierta sin circulacion extracorpéoea hipotermia moderada. La primera
valvulotomia abierta con circulacion extracorpofea realizada en 1956 en la clinica

Mayo, y descrita en el 62 por Kirklin. (6)
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La valvula aortica bicuspide debera ser interveeid@aso de dar sintomas, cuando
cree estenosis severa (<0,6cm2), o cuando provogaeinsuficiencia moderada/severa
sintomatica, con diametro telesistélico ventricutguierdo >55mm o fraccion de eyeccion
<55%, dilatacién aortica (55mm). (24)

Otra causa de estenosis aértica congénita es kermi@ de una membrana
subadrtica, que es la obstruccion del tracto ddasdkel ventriculo izquierdo por debajo de
la valvula adrtica causada por un exceso de tgigor anomalias congénitas propias de
cualquiera de las estructuras que conforman ebtde salida del ventricul@on una edad
de diagndstico entre la infancia y adolescenciends rara su aparicion en el periodo
neonatal e infancia temprana. (25, 26)

La primera descripcion de una membrana subadrtita de 1842. En 1954 Brock
publico los resultados de la dilatacion transventar. Spencer realizé la primera cirugia
abierta con circulacidon extracorporea en 1960.dRagtkKonno, por separado, introdujeron
la aortoventriculoplastia, en 1975.

La membrana puede estar localizada o formar un siubealvular. Normalmente la
valvula aortica en estos casos es normal. La rigsedel tejido a través de la aortotomia es
la técnica quirargica de eleccién cuando es paslteocasiones, serd necesario realizar
también miomectomia septal, para eliminar tejideettrofico ventricular; y si es de tipo
tuneliforme, con estrechamiento severo de la salelaventriculo izquierdo, puede ser
precisa la aortoventriculoplastia. Cuando se predademas insuficiencia valvular adrtica
sera necesario el recambio valvular. La indicagjomirgica viene dada por la progresion
de la estenosis subvalvular, la presencia de wtiggri@ de presion en aumento que cause

una sobrecarga del ventriculo, y cualquier indi@ansuficiencia aértica. (24)
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Por ultimo la estenosis adrtica congénita puedar estusada por una estenosis
supravalvular. Habitualmente asociada al sindrommeWdlliams, asocidandose a otras
anomalias como la estenosis pulmonar.

En todos estos casos en el electrocardiograma tammos signos de sobrecarga
de ventriculo izquierdo. En la radiografia de tgpaxdemos encontrar dilatacion de la aorta
ascendente. El ecocardiograma nos mostrara eldvel lesion y efectos.

La complicacion mas frecuente de la cirugia desegazientes es la recurrencia de

la lesién, menos frecuente en las de tipo supralaalv

VALVULA AORTICA
NORMAL

Valvas
normales

ESTENOSIS AORTICA

Valvula
adrtica
bicuspide

VALVULA ESTENOSADA

VENTRICULO
IZQUIERDO

VALVULA
AORTICA 2008 Resurrection Health Care. www.reshealth.org
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Estenosis pulmonar

La estenosis pulmonar supone hasta un 10% dealasopatias congénitas del
adulto. (27)

El primer intento de liberar una estenosis pulmogairirgicamente mediante
valvulotomia cerrada fue descrito por Doyen en 19E3siguiente intervencion descrita
data de 1948, por Sellors, siguiendo las indicasode Doyen. La cirugia abierta fue
realizada en 1953 por Swan. La valvuloplastia garea fue descrita en 1982 por Kan con
éxito. (6)

En el 90% de los casos la estenosis se localizaeh valvular, por fusion de las
valvas en las comisuras. La presentacion de la@sitepulmonar dependera del grado o
severidad de la obstruccion, considerandose moalewahdo el area valvular es de 1-0,5
cm2 o gradiente transvalvular de 50-80 mmhg, yrseeen un area menor de 0,5 cm2 o
gradiente mayor de 80 mmhg. En cualquier casotknesis pulmonar da lugar a grados
mas o menos severos de insuficiencia cardiaca lterden los casos mas leves, los
pacientes pueden permanecer asintomaticos, comvagreeias largas tras el diagnaostico,
incluso sin tratamiento. En los pacientes con ggakveros, o en grados moderados, con
sintomatologia, se recomienda tratamiento. (24, 28)

La radiografia de térax y el electrocardiogramaamsetipicos de hipertrofia
ventricular derecha. La ecocardiografia nos dadsaginostico.

La mortalidad de la valvuloplastia es practicamentka, igual que en la cirugia, y
se asocia a fallo cardiaco derecho cronico. Larsuysncia postquirdrgica a largo plazo es

elevada, alcanzando el 71% a los 25 afios en openaayores de veintiin afios. (29)
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ESTENOSIS PULMONAR

T Valvula Pulmonar Normal
r

Valvula Pulmonar Estendsica
WVentriouko Izguiendo
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Coartaciéon aodrtica

La coartacion aodrtica es el estrechamiento cotmélfé la aorta. Generalmente

localizado tras la salida de los troncos supraastia nivel de ductus. Es mas frecuente en

hombres que en mujeres, y hasta en un 25% de ks @ asocia a valvula adrtica

bicuspide.

La primera reparacion de una coartacion de aosardalizada por Crafoord en

La estrechez de la aorta da lugar a un gradientprégion que provoca una
hipertension en la parte superior del cuerpo, dpoténsién en la parte por debajo de la
coartacion. Es tipica pues la aparicion de cirg¢atacolateral que ayude a irrigar la mitad

inferior. Si no se diagnostica en la infancia, eul®s suele ser un hallazgo casual,
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generalmente en revisiones rutinarias. Los pagesuelen estar asintomaticos hasta bien
entrada la edad adulta, donde incrementa el riestaiblemente de cardiopatia hipertensiva
0 coronaria, asi como las posibles rupturas o cigees aorticas. Se debe tratar todo aquel
caso con gradiente superior a 30 mmhg, dada l&daalvde las complicaciones. (24, 28).

La técnica quirurgica generalmente consiste erccgse de la zona y anastomosis
terminoterminal. Pero en ocasiones esto no es Ippgjbes necesario recurrir a otras
técnicas como puede ser la aortoplastia con lalaubhcizquierda o el uso de parches
sintéticos. Generalmente la via de abordaje esrkcdtomia izquierda. Es importante
localizar el nervio vago y laringeo recurrente wa&$o linfatico que cruza sobre la arteria
subclavia izquierda.

Las complicaciones asociadas a la cirugia sonrtadcion de aneurismas sobre el
uso de parches a largo plazo, incluso en el usartgeia subclavia (30), aunque no son
frecuentes; recurrencia de la coartacion, quilatdnamorragias, lesion de los nervios vago
y laringeo, e hipertension, generalmente en loeptes en los que el tratamiento es tardio.

La supervivencia de estos pacientes a largo pleaxeelente. La cirugia llevada a
cabo en pacientes hasta los diecinueve afios paeseat supervivencia del 97% a los
veinte afios de seguimiento, igual que la de lagoidmh general. Sin embargo, se ha
documentado la disminucion de la supervivencia eetspa la poblacion general en
aquellos pacientes que son intervenidos mas adelaoh una caida significativa por
encima de los cuarenta afios de edad. (31). La caasafrecuente de muerte de estos

pacientes es la enfermedad arteriosclerotica. (32)
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Valvulas auriculoventriculares

Las estenosis congénitas de valvulas auriculoieettdres son raras. Producen un
sindrome obstructivo diastdlico. La obstrucciérilgb que producen da lugar a dificultad
en el vaciado auricular, creando un gradiente dsigm entre auriculas y ventriculos. Las
auriculas se dilatan, la sobrecarga de presiorsgfnen es transmitida retrogradamente, ya
sea a la circulacion sistémica, o pulmonar, dandarla congestion.

La estenosis congénita de la valvula tricispidareballazgo poco frecuente, pero

puede aparecer después de la septacion del caitallaentricular comun(33)
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SINDROMES CORTOCIRCUITO

En los sindromes cortocircuito existen comunigaesoanormales entre camaras del
corazon que deberian estar separadas, lo que a@adugn paso de sangre anormal entre
ellas, con flujo de sangre desde la cdmara de nmagsion a la camara de menor presion,
generalmente, del corazon izquierdo al derechopr®ducird pues un incremento de
volumen sanguineo pulmonar, y una mezcla de sasgterada con no saturada,
inicialmente bien tolerados, pero que con el tiengawd lugar a incremento de la
reactividad pulmonar, aumento de resistencias l@®su pulmonares e hipertension
pulmonar. Consecuentemente se producirA una sobeecde ventriculo derecho,
disminuyendo la diferencia de presiones interveunlar y el flujo a través de la
comunicacion. Si esta situacion se mantuviera sdugiria el sindrome de Eisenmenger.
La presion en cavidades derechas llega a superde las izquierdas, se produce una
inversion del flujo del cortocircuito, de derechazquierda, con el consecuente paso de
sangre no saturada a todo el organismo, dando &ubgoxemia, poliglobulia, llegados a

este punto el Unico tratamiento efectivo es epteade corazon-pulmon.

Comunicacion interauricular

La comunicacion interauricular es un defecto dddigiae interauricular. Mas
frecuente en mujeres. Lo mas habitual, en el 75%ue el defecto se sitle dentro de los
margenes de la fosa oalstium secundumien el 15% de los casos, el defecto forma parte
de una anomalia en el desarrollo de los cojinesocrdicos que afecta al septo
interauricular inmediatamente adyacente al plantyuler auriculoventricular(ostium
primum) En menos del 10% de los casos, el defecto tieadacalizacion posterior, fuera

de los confines de la fosa oval (seno venoso) bjtleeimente se asocia a una anomalia en
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el drenaje venoso de la vena pulmonar superiocclardRkaramente puede localizarse en el
seno coronario (ausencia de techo del seno coo)narafectar a la totalidad del septo
interauricular (auricula unica).

La comunicacion interauricular tipo ostium secundesnla cardiopatia congénita
mas frecuente en adultos. (33).

La clinica dependera de la cantidad de cortocmcdé sangre que se produzca.
Suelen ser asintomaticas durante décadas, y por, tam son diagnosticadas hasta la edad
adulta, cuando aparece clinica relacionada conesbidg pulmonar y arritmias auriculares;
incluso insuficiencia cardiaca derecha con congestistémica. Aunque generalmente son
hallazgos casuales tras la auscultacion de un sofdopresencia de cardiomegalia en la
radiografia de térax. Si aparece clinica suelalsalisnea de esfuerzo o palpitaciones por
arritmias auriculares. Suelen ser frecuentes fasdiones pulmonares recurrentes.

Generalmente la saturacion de estos pacientesesindl electrocardiograma con
frecuencia muestra desviacion del eje a la izqaigrdloqueo incompleto de rama derecha,
signos de hipertrofia ventricular derecha, y onBagrandes, de sobrecarga auricular. La
radiografia de térax mostrara cardiomegalia cogiiento auricular. La ecocardiografia
mostrara el defecto, ademas de la frecuente difetae! ventriculo derecho.

En general se establece que deben recibir tratéongpnrdrgico todos aquellos
casos con una relacion flujo pulmonar-sistémicaligumayor a 1,3 o signos de sobrecarga
de ventriculo derecho, incluida la presencia deliocaregalia en la radiografia de térax.
Pero todos los pacientes con una comunicacioreimtieular se benefician de su cierre, por
presentar mejoria de la supervivencia, de clasgdnal, tolerancia al ejercicio, reduccion
de riesgo de insuficiencia cardiaca y de hiperenpulmonar, con respecto al tratamiento

médico. La cirugia consiste en el cierre de la cooacion, generalmente mediante un
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parche (aunque también puede realizarse sutureta)irenas la redistribucion del drenaje
anomalo en el caso de existir. (24) La mortalidadpitalaria de esta intervencion es
cercana al 0%.

La supervivencia de los pacientes operados enif@em década de la vida es de
98% a los veinticinco afios, 93% en la tercerad% &n la cuarta. Por encima de los
cuarenta esta cifra disminuye al 64%; pero es ntpjerla de los pacientes no tratados. La
cirugia aumenta la esperanza de vida de los pasieaufin asi es menor que en la poblacion
general. (34, 35)

Las complicaciones asociadas al “no tratamiento” ed¢e defecto incluyen
insuficiencia cardiaca derecha, neumonias de mfetihipertension pulmonar, arritmias
auriculares y embolias.

La presencia de unas resistencias vasculares pategsuperiores a 7-8 unidades
Wood supone una contraindicacion para la cirugia.

Las comunicaciones interauriculares suelen aseciartras anomalias, como
anomalias del drenaje venoso y defectos mitrales. jirimeras aparecen con mucha
frecuencia asociadas a las comunicaciones de ¢po ¥enoso, y hasta en el 2% de los
ostium secundum.

Las anomalias en el drenaje venoso presentes #nsasluelen afectar a las cavas y
no tener repercusion clinica. La presencia de ama zquierda drenando a seno venoso o
el drenaje andmalo de las venas pulmonares derechasicula derecha, es frecuente, y
suelen asociarse a comunicaciones interuricul®é&ss anomalias del drenaje incluyen
drenaje de vena pulmonar derecha superior a cgexisy venas pulmonares derechas a
cava inferior dando lugar a Sindrome de la Cimataoonexiones a la vena é&cigos o la

innominada. En ocasiones estas anomalias puedenvatse sin la presencia de una
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comunicacion interauricular, pero es infrecuentg-07%). (36) Para su diagnostico,
ademas de la ecocardiografia, suelen ser de dtiideesonancia y cateterismo cardiacos.
El prolapso valvular mitral asociado a comunicacidterauricular presenta una
prevalencia del 20%, causando insuficiencia mtiesta en el 10% de los casos. (37) Esta
prevalencia aumenta con la edad del paciente y RIQ (cortocircuito) de la

comunicacion. También estan descritos los casbediduras mitrales.

TIPOS DE COMUNICACIONES INTERAURICULARES Y LESIONES ASOCIADAS (38)

Secundum Estenosis pulmonar
Prolapso Mitral

Drenaje venoso andmalo parcial

Primum Cleft Mitral

Estenosis subadrtica

Seno Venoso Drenaje Venoso anémalo parcial

Seno Coronario Vena Cava Superior Persistente
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Actualmente se han desarrollado métodos de cierecufaneo de las
comunicaciones que consiguen buenos resultadoseléado porcentaje de pacientes,
sobretodo tipo fosa oval, son tratados con estaicgcAun asi, no debe considerarse
método de eleccion, siendo adn una técnica entigaesn y no apta para todo tipo de
comunicaciones. El procedimiento realmente estéddn a defectos de tipo central, con
margenes amplios y bien definidos, sin asociasadreomalias. Ademas presenta hasta un
10% de complicaciones asociadas, como pueden sa@gtacion del dispositivo de cierre,

embolismos y shunts residuales. (39)

COMUNICACION
INTERAURICULAR
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Drenaje venoso parcial anémalo
que drena a un colector y a la
vena innominada

DRENAJE VENOSO ANOMALO

Se observa imagen de sindrome de Cimitarra.
Con morfologia tipica de drenaje de vena
infradiafragmatico. Con hipoplasia de rama
pulmonar y desplazamiento de estructuras
mediastinicas.

Comunicacion interventricular

La comunicacién interventricular es la cardiopati@mgénita mas frecuente en el
recién nacido pero en la mayoria de casos ciepangneamente durante los primeros
afos de vida. Ademas suele asociarse a insufiei@acdiaca congestiva en el nifio, por lo
gue se cierra quirdrgicamente temprano. Aun asipeadultos se encuentra entre las mas
frecuentes, siendo sobretodo comunicaciones reghiscpequefias, defectos residuales o
las no restrictivas que asocian obstruccion abflujlmonar, impidiendo asi el desarrollo

de enfermedad pulmonar. .
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Lillehai cerr6 la primera comunicacién interventifer en 1954 usando un adulto
humano como oxigenador. En 1956 se comenz6 a asarculacion extracorpérea con
oxigenador mecanico. La via atrial para abordagedescrita por Lillehei en 1957. (6)

En el 70% de los casos las comunicaciones intatealares se localizan a nivel del
tabique membranoso, bajo la valva septal de laualiclispide, s6lo un 20% son de tipo
muscular, (menos frecuente en adultos) y una muygie parte se localizan bajo las
valvula adrtica y pulmonar, a nivel infundibulam(Estos casos puede asociar prolapso de

la valvula adrtica) o en la entrada de ventricedho asociando defectos mitrales.

Las consecuencias de la comunicacion vienen detadas por el tamafio de la
misma. Los pacientes que llegan a la vida adultawta comunicacion interventricular

abierta suelen tener un defecto restrictivo, cara®s cortocircuito izquierda a derecha y
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presion pulmonar normal. Son la mayoria de loss;gsro puede aumentar con el paso del
tiempo. (33)Ocasionalmente, un paciente con una comunicaciénventricular grande e
hipertension arterial llega a la vida adulta enagiton Eisenmenger. Algunos pacientes con
comunicacion restrictiva pueden desarrollar duréamtgda adulta estenosis progresiva del
ventriculo derecho de localizacion subinfundibylantriculo derecho de doble camara).
Otros desarrollan insuficiencia de la valvula adrtiestenosis subadrtica fija o insuficiencia
tricispide. En pacientes previamente operados carche interventricular, no es
infrecuente detectar cortocircuitos residuales @oppler color. En las comunicaciones no
restrictivas la probabilidad de desarrollar enfetate vascular pulmonar es de hasta un
50% en la tercera década de la vi(#0D). En el caso de no intervenirse desarrollarian
sindrome de Eisenmenger y complicaciones que [mvarla muerte.

El electrocardiograma refleja el tamafio de cortoiio e hipertension pulmonar,
pudiendo ser normal en defectos pequefios, o peesemias marcadas por la sobrecarga
en defectos grandes. En la radiografia de téragdsuto mismo. La ecocardiografia y el
cateterismo nos dan la localizacion y el gradofdetacion vascular pulmonar.

La cirugia consiste en el cierre de la comunicaailenforma directa, con parche o
con puntos sueltos con pledgets. Es preciso manterzedistancia segura de los puntos
respecto al tejido de conduccion para no dafiareme@imente la via de abordaje es la
auricula derecha, pero también puede realizarse vefdricular. Se puede realizar
desinsercion de la valva septal de la vélvula $pale en caso necesario para visualizar
mejor la comunicacion. Algunas comunicaciones debates pueden intervenirse a través
de la arteria pulmonar o tracto de salida del vemiv derecho. La mortalidad asociada a la
intervencion es baja. Se deben intervenir todoglaagupacientes con un Qp:Qs > 2, antes

de que de lugar a una hipertension pulmonar irséhvler Los pacientes asintomaticos, con
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cortocircuitos pequefios, sin afectaciébn pulmonar, pnecisan tratamiento quirdrgico
inicialmente. (24) Las complicaciones asociadaa arligia son cortocircuitos residuales,

defectos de conduccion, riesgo de taquicardias.

COMUNICACION
INTERVENTRICULAR

Vahvuta Mitral

\alvula
Adrtica

Aberturs
Entrme los
Ven'triculos
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Wakvula Pulmonar

Ductus
El Ductus es la anormal persistencia del ductiesiagus fetal. Conducto que debe
cerrarse espontdneamente en las primeras horad trasimiento por contraccion muscular

funcionalmente y definitivamente por fibrosis e larimeras semanas dando lugar al

ligamento arterioso.
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Ya descrito por Galeno y posteriormente por Botatio fue hasta 1937 que se
describid el primer intento de cierre de un ducsirs,éxito. La primera cirugia con éxito
fue realizada por Gross en 1938 en una nifia de ai@s. Aunque inicialmente realizo
ligadura, posteriormente recomendé la seccion yrautlel ductus. En 1976 Heymann
publico el uso de la indometacina para cerrar etatuen pretérminos. En 1971 Portsman
describié el primer cierre con catéter percuta@o.

El Ductus crea un flujo continuo de la aorta a fteerea pulmonar. Si es grande
provoca hiperaflujo pulmonar y sobrecarga del veuto izquierdo, y con el tiempo
hipertension pulmonar y sobrecarga también delctierencluso pudiendo desarrollarse un
sindrome de Eisenmenger. Si es pequefio carece metamcia clinica, pudiendo pasar
desapercibido hasta la edad adulta. Pero con eilmiento pueden aparecer la clinica y
asociarse complicaciones graves. Insuficienciai@eaden la tercera o cuarta décadas de la
vida. La aparicibn de zonas aneurisméticas coniesigo de ruptura, calcificaciones,
insuficiencia cardiaca y enfermedad vascular pubmof#1) Ademas el riesgo de infeccion
es elevado. De ahi que se considere que el tratirdebe ser siempre quirdrgico, incluso
en los casos de ductus pequefios. (24) En adultesid® puede estar calcificado, de ahi
gue en casos sea necesario el uso de circulacitbacesporea durante la cirugia. La
mortalidad quirdrgica es practicamente inexistehiz.via de abordaje habitual es la
toracotomia, y la técnica consiste ya sea en aduig, generalmente en pretérminos, o en
Su seccion y sutura. Es importante tener en cuentacalizacion del nervio laringeo
recurrente para evitar su dafio durante la cirugia.

También en estos casos se ha desarrollado ladosicutanea de cierre ductal. Las

complicaciones son las mismas que para cualquiezdoéle cierre percutaneo, teniendo
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en cuenta ademas que en el caso de migraciongpelgitivo, este iria directamente a las

arterias pulmonar o aorta.

CONDUCTO
ARTERIOSO
PERSISTENTE

2008 Resurrection Health Care. www.reshealth.org

Canal Auriculoventricular

Es la ausencia o defecto del tejido septal encimabgjo de la localizacién normal
de las valvulas auriculoventriculares. La forma rtésuente es el canal parcial, con una
comunicacion interauricular ostium primum y hendaen la valvula auriculoventricular
izquierda. Las formas intermedia y completa son m@dsiplejas, con comunicacion

interventricular y valvulas anormales.
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Descrito por Abbott, y posteriormente por RogeiSdyvards en 1948. La primera
intervencion quirdrgica realizada con éxito fuelireaa por Lillehei en 1954, realizando
sutura directa del borde del defecto auricular erésta del septo ventricular. En 1955 se
comenzaron a reparar ya mediante cardiotomia abiercon el uso de circulacion
extracorporea. (6)

Los casos de canal completo o con afectacion mddéesgvera de las valvulas
auriculoventriculares se diagnostican y tratanosnpkimeros afios de vida. En ausencia de
comunicacion interventricular y sin lesiones vatwrak los pacientes pueden permanecer
asintomaticos hasta la edad adulta, donde deblitsinamente como una comunicacion
interauricular. Otras formas de manifestacion poeder las arritmias, blogueos,
intolerancia al ejercicio, y algunos pacientes puedesarrollar enfermedad vascular
pulmonar, angina e incluso insuficiencia cardi#24)

El electrocardiograma muestra habitualmente blogasdculoventricular, con
desviacion izquierda. La radiografia de torax nmaesardiomegalia, crecimiento auricular
izquierdo y plétora pulmonar. La ecocardiografieesencial para diagnosticar el tipo de
defecto y afectacion valvular.

La cirugia consiste en el cierre de la comunicadrderauricular, cierre de la
comunicacion interventricular si existe, y creact® dos valvulas auriculoventriculares
competentes. Para ello existen la técnica de whpados parches, o incluso sutura directa

sin parches. Los resultados y la supervivenciarmtgre mucho del tipo de canal que exista.

39



CANAL
AURICULOVENTRICULAR

Subdesamollada

At - N Vahnla Metral

W aihvula

Walva
Subdasarroblads
AT
Entre los
saheula Wentreoubos
Triclspdce
2008 Resurrection Health Care. www.reshealth.org
Wiakvula
Pulmosnas

Insuficiencia tricuspide

La enfermedad de Ebstein es la forma de insufi@etricispide aislada mas
frecuente en adultos. La insercion de las valvasdeEsplazada hacia abajo en el ventriculo.

La publicacién de esta enfermedad fue realizadaHbstein en 1866. No existe
mencién de ningun otro caso hasta veinte afios despar Mac Callum, Barnard y Schrire
fueron los primeros en describir un recambio vakwabn éxito en 1962. (6)

Los pacientes adultos con Ebstein suelen tenesa&siatomatologia, con buena

expectativa de vida, dada la menor afectacion \aiwi ventricular. Generalmente estan
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acianoticos y tienen un tamafo cardiaco normal. Aéh suelen presentar arritmias y
tolerancia reducida al ejercicio. Pueden pues ptasenuerte subita por arritmias.
El electrocardiograma de estos pacientes puedmsmsteristico. Se observan ondas
P de gran amplitud por la dilatacion auricular, rgdaiento del intervalo PR por
alargamiento del tiempo de conduccion entre el nsidasal y el auriculoventricular y
ondas Q precordiales derechas de V1-V3 por laadil@h auricular y/o ventricular derecha.
La técnica quirargica consiste en intentar repradlvula, aunque hasta en un 20-

30% de los pacientes esto no es posible, y esspregalizar sustitucion valvular. (42)

Insuficiencia Adrtica

Es la regurgitacion en diastole de sangre desda aowentriculo izquierdo. Su
etiologia esta relacionada tanto con la estructtalgular como con la anatomia y
funcionalismo del tracto de salida ventricular izgdo y aortaEntre las causas podemos
encontrar:
- Asociacion con el curso evolutivo de la valvatatica bicuspide.
- Asociacion con el curso evolutivo posterapéut® la estenosis aodrtica valvular
congénita.
- Asociada a la evolucion de la estenosis subledadrtica.
- Asociada al curso evolutivo de algunas comumcess interventriculares membranosas
(sindrome de Laubry-Pezzi).
- Asociada al curso evolutivo de la transposici@gdandes arterias reparada mediante

técnica de “switch” arterial.
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- Asociada al curso evolutivo de malformacionesgémitas con “cabalgamiento” adrtico
(Tetralogia de Fallot, Atresia de la valvula pulmorlon comunicacion interventricular,
Tronco arterial comun).

- Sindrome de Marfan.

- Sindrome de DowrProbablemente pueda atribuirse a la mayor laxitedwejecimiento
tisular que presentan estos pacientes.

- Tunel aorto-ventriculo izquierdo. Cardiopatia gémita poco frecuente consistente en una
comunicacion anémala, tuneliforme, entre la acsteadente y el ventriculo izquierdo.

- Aneurismas congénitos de los senos de ValsBiwauna debilidad congénita del tejido.

Se produce una sobrecarga de volumen sobre eliadatrizquierdo, que
evolutivamente se convierte en sobrecarga de velumn@resion. Inicialmente hay un
aumento de la contractilidad y la precarga compborsa, con dilatacion progresiva del
ventriculo izquierdo asi como hipertrofia, que acdlescompensando y provocando una
disfuncion ventricular.

Son indicaciones de tratamiento quirdrgico los enés sintomaticos y los
enfermos asintométicos con depresion de la funeémtricular izquierda (fraccion de
eyeccion < 50-55%) o con funcidn ventricular izqdé&normal con dilatacion ventricular
izquierda importante (diametro diastolico de ventid izquierdo > 75 mm o sistélico > 55

mm). (43)
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SINDROMES MIXTOS

Fallot

En el adulto, el sindrome mixto mas frecuente egtlalogia de Fallot. El Fallot
asocia la estenosis pulmonar con una comunicagiéerventricular amplia, ademas
presenta acabalgamiento de la aorta sobre la comuidin e hipertrofia ventricular
derecha. Las presiones de los dos ventriculos smtigamente iguales, mezclandose la
sangre saturada y no saturada ampliamente. El gladestenosis pulmonar determina la
cantidad de sangre que pasa por los pulmones tapir también el grado de saturaciéon de
la sangre. El final es un paciente con cianosgyxemia, alteraciones del desarrollo... El
90% de los pacientes sin tratamiento fallecen snplameros diez afios de vida. (44
supervivencia vendra determinada por el gradormeleicion pulmonar que presenten.

Los pacientes con Fallot que llegan a la edad aduklen tener una estenosis leve.
La mejor cirugia sera la reparadora, con cierreladeomunicacion interventricular y
liberacion de la obstruccion del tracto de salidaventriculo derecho. Existen otras
intervenciones de tipo paliativo que van dirigidagumentar el flujo sanguineo pulmonar,
con derivaciones sistémico pulmonares.

Las complicaciones asociadas a la cirugia repagadmn importantes. La
insuficiencia pulmonar es muy frecuente, aunquesiggmente leve y bien tolerada. La
cirugia de recambio valvular en estos pacientesegsira. Esta puede dar lugar a una
dilatacion del ventriculo derecho. Obstruccionesdieales o dilataciones aneurismaticas
del tracto de salida del ventriculo derecho, corcagiones interventriculares residuales,
insuficiencia aortica y dilatacion ventricular izgula, endocarditis, arritmias, muy

frecuentes las taquicardias supraventricularegrta subita cardiaca. (24)
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Hay que tener en cuenta al grupo de pacientes altot fue en la infancia fueron
sometidos a una cirugia paliativa. En estos paesesd probable que observemos distorsion
de ramas pulmonares, estenosis, aneurismas o dmpg&m pulmonar y disfuncion
ventricular que dificulten la cirugia. La mortalithospitalaria es baja si no existen estos
cuadros asociados, pero aumenta en su presena@ati®a que de un 10-15% de pacientes
con Fallot reparado requeriran reoperaciones esigpsentes veinte afidd5) La presencia
de lesiones residuales tras la primera cirugiaaf@en gran medida a esta prevalencia.

La supervivencia global de los pacientes reparados veinticinco afios es > 94%.

(46).
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OTRAS

Anomalias en las arterias coronarias

Estan descritas la presencia de fistulas corongra@mexiones andémalas entre las
arterias coronarias a los grandes vasos, conexi@dmaa de coronaria izquierda, derecha,
circunfleja o descendente anterior a arteria pumow arteria coronaria izquierda o
derecha a la aorta.

La primera fistula coronaria arteriovenosa fuecdispor Krause en 1865. (6) En el
50% de los casos la fistula involucra a la cor@nderecha, en el 35% a la izquierda y en el
5% a ambas. Generalmente la edad de presentactardés La mayoria de pacientes son
asintomaticos y descubiertos de forma casual posapio o por cardiomegalia en la
radiografia. Los sintomas mas frecuentes son teediy fatiga, siendo poco frecuentes el
fallo cardiaco, la angina y el infarto. Aunque gahmente la expectativa de estos pacientes
asintomaticos es buena sin operacion, el riesgaudentar de tamafio y dar clinica y otras
complicaciones hacen que sea preferible operardouson diagnosticados a no ser que el
shunt sea menor a 1,3. (24)

En 1908, Abbot describid la conexion anomala eat@ateria coronaria izquierda y
la arteria pulmonar. En 1974 Cheitlin describiéfaltlecimiento a causa de una conexién
anomala entre la arteria coronaria izquierda yoléaaa nivel del seno de valsalva derecho.
(6)

La fisiopatologia es el posible empobrecimiento laenutricion del ventriculo
nutrido por la arteria afecta. En nifios con aféétasevera la muerte es practicamente la
norma. En adultos generalmente la circulacion ecdhte la otra coronaria es la suficiente

como para prevenir la aparicion de sintomas y coagbnes. Pero en ocasiones puede dar
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clinica de angina e infartos y a largo plazo sig®rde insuficiencia cardiaca e incluso
muerte subita.

El diagnostico se establece en todos los casoscemmariografia o resonancia
magnética. Existen varias técnicas quirdrgicasridascdesde la tunelizacion de la arteria,
el “unroofing” (destechamiento) y otras técnicasreienplante, hasta la simple cirugia de
bypass coronario. Dado el pequefio nUmero de pasieoh esta patologia, los resultados a

largo plazo son aun desconocidos, pero el diagdss una indicacion de cirugia, mas,

cuando se acompafia de clinica de angina.

Aneurisma de la coronaria izquierda, con
calcificacion de la pared
Origen anémalo
de la arteria
circunfleja de la
coronaria
derecha

“‘

1 Origen anémalo
de arteria
coronaria
izquierda

46



Transposicion de grandes arterias

En la Transposicion de Grandes Arterias (TGA),desndes arterias, la aorta y la
pulmonar, estdn cambiadas; es decir, la aorta delleventriculo derecho, y la arteria
pulmonar sale del ventriculo izquierdo. Se trataile discordancia ventriculo-arterial. La
mayoria de los adultos que existen hoy en dia A 3on aquellos quga han recibido
por lo menos una cirugia, generalmente del tipmidecambio atrial, Mustard o Senning, o
Rastelli, si asociaba estenosis pulmonar. El camila cirugia de intercambio auricular al
intercambio arterial se realizé a mediados de &t®pta, asi que la experiencia quirdrgica

con estos pacientes es limitada.

Los pacientes con cirugia de intercambio aurictimen una incidencia muy
elevada de arritmias auriculares, bradicardia sines un 50% (disfuncién del nodo
sinusal, bloqueo auriculoventricular) y flutterigrflacion auriculares hasta en un 20% de
los casos. Estas aumentan con la edad, lleganéiguarir medicacion, ablaciéon e incluso
implante de marcapasos. Las complicaciones reladas) con las suturas y parches,
causando estenosis o fugas, generalmente requatigva cirugia. Otras complicaciones
son las insuficiencias valvulares, sobretodo tpales (hasta un 40%), la disfuncion de
ventriculo derecho sistémico (40%), y obstrucciomesosas. (66Hasta un 10% de los
pacientes presentaran importante disfuncion vemérccon clinica de insuficiencia
cardiaca congestiva al llegar a la edad adulta. #sinla evolucion general de los pacientes
tras intercambio atrial es buena, llegando a la ed@lta en clase funcional NYHA I-Il. Se
puede intentar la conversion de este tipo de i@rad intercambio arterialhunque la

experiencia general es minima, los resultados astabte prometedores.
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Las cirugias de intercambio arterial y Rastellmpaco estdn exentas de
complicaciones. Obstruccion en el tracto de salelaentriculos, insuficiencias valvulares
aortica o pulmonar, y lesiones en las arteriasnaotas, en la primea. Obstruccion del tunel
ventriculo izquierdo-aorta, del conducto ventricdlerecho-pulmonar o comunicaciones
interventriculares residuales en la segunda. Caagbnes tanto iniciales como a largo
plazo.

Existe una variante de la transposicion que dsalesposicion corregida. En esta
anomalia, la discordancia reside a nivel ventrianterial y también a nivel auriculo-
ventricular. Esto significa que la sangre venogaash a la arteria pulmonar, pero pasando
por el ventriculo izquierdo, y la sangre oxigenada aorta, pero a través del ventriculo
derecho. Es decir, la circulacién es fisiol6gicatearorrecta, pero no anatdbmicamente. Los
ventriculos estan intercambiados, soportando eficefo derecho la carga del izquierdo.
Es una anomalia muy infrecuente, < 1% de todasala@Bopatias congénitas. Generalmente
se asocian a otras anomalias, y por tanto sonaltigados y tratados en la infancia. Solo
en un 1% de los casos aparece aislada y son diagmms en adultos. El tratamiento
quirurgico clasico consiste en la colocacion deconducto valvulado entre ventriculo
izquierdo y pulmonar y la sustitucion de la valviiiglspide sistémica. Otras técnicas
realizan un doble intercambio. Las complicacioras gacticamente las mismas que en la

transposicion clasica. (66)
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Ventriculo Unico

Dentro del ventriculo Unico se engloban todas damelpatologias que
fisiolbgicamente se comportaran como un corazérnvemtiicular, como la atresia
tricuspidea, la atresia pulmonar con tabique imteincular integro, ventriculo izquierdo
con derecho rudimentario (mas frecuente) o al revés

La sangre sistémica y pulmonar acaba en el mismwigelo, dando lugar a mayor

o menor grado de cianosis, y menor o mayor gradogidiciencia cardiaca, segun el flujo

pulmonar esté disminuido o aumentado.
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La cirugia ideal en estos casos seria la crea@bnnd circulacidon biventricular,
pero la mayoria de las intervenciones realizadassérs pacientes son de tipo paliativo.
Derivaciones sistémico-pulmonares en caso de ffujtmonar disminuido, o Banding
pulmonar si estd aumentado. La cirugia de Fontasiste en derivar el retorno venoso
hacia las arterias pulmonares sin pasar por logigalos, y supuso un gran avance en el
tratamiento de pacientes con corazén univentric(24)

Las complicaciones de esta patologia son extemsksld complejidad de la misma,
arritmias, fenbmenos tromboembdlicos, enteropaitade proteinas, obstruccion de los
circuitos, disfuncién ventricular, afectacion vdbny derrames pleurales, congestion
sistémica, cianosis. La tasa de supervivencia aies afios es del 60-80%, siendo la
principal causa de muerte la insuficiencia ventaculas arritmias, reintervenciones y la

enteropatia. (67)

ATRESIA TRICUSPIDE

SINDROME DE CORAZON
IZQUIERDO HIPOPLASICO
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Alteraciones de la pared toracica

Aunque no son exactamente malformaciones carditasag]teraciones de la pared
toracica pueden y suelen causar afectacion cardiaca

Pectus excavatum es una deformidad bastante friecwn nifios (1/500-1000
nifios) que consiste en una depresion en el estep@rcominmente empieza a nivel el
angulo de Louis y alcanza su maxima depresion evel del xifoides. El grado de
severidad puede ser variable, pero es evidenteedelstacimiento causando afeccion
respiratoria con deterioro de la funcion pulmontibaible a la rigidez de la pared, y
afeccion cardiaca con compresion del ventriculechay, prolapso de valvula mitral por
deformacién del anillo, con caida del gasto cadizasta en un 15% de los casos. (68, 69,
70)

Pectus carinatum es la profusion del esternon, méecouente que el anterior. Al
igual que es el caso anterior esta deformidad adogsevero puede causar compresion de
las cavidades derechas cardiacas y pulmones. Bagliéestarse de forma mas tardia. (68,
69, 70)

No existen anomalias cromosOmicas asociadas, pese Ba descrito asociacion
familiar y asociacion con distintos sindromes, coshasindrome de Marfan, de Ehlers-
Danlos, osteogenesis imperfecta, sindactilia, arato y Klippel-Feil. (70)

La reparacion clasica de estas alteraciones ceraista reseccion de los cartilagos

deformados, osteotomia esternal y/o soporte reé&noed con barras metélicas.
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PECTUS EXCAVATUM PECTUS CARINATUM

Sindrome de Marfan

Este sindrome es una enfermedad congénita gea@gceonsiste en una alteracion
de la elastina. Dando lugar a una expresion cliaitglia y variada con compromiso
multisistémico; pero sobretodo a nivel cardiovaacGucular y esquelético. Se hereda como
rasgo autosdémico dominante con penetracion vari@)iste un 15% de casos sin patron
de herencia familiar que se consideran mutaciosgentaneas. La mutacién que da lugar a
este sindrome se localiza en el brazo largo dehasoma 15, donde esta el gen encargado
de codificar la proteina del tejido conectivo filoa. (61, 71)

A nivel cardiovascular las manifestaciones clinices frecuentes de la enfermedad
incluyen dilatacion de la raiz adrtica, disecciéralaorta, prolapso de valvula mitral.

La mayor parte de las personas con sindrome deaMastan asintomaticas, aunque
no es infrecuente la aparicion de clinica de irserficia valvular congénita adértica o mitral,

y cuadros de shock e incluso muerte subita ascgiadotura o diseccion de la aorta. El
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sistema cardiovascular es el responsable de ha8@®de las muertes en pacientes con
sindrome de Marfan. Los pacientes no tratadosriema esperanza de vida de 32 afos.

(72)

CRITERIOS DIGNOSTICOS DEL SINDROME DE MARFAN

(CRITERIOS DE GHENT)

Sistema Mayores Menores

Esquelético Presencia de al menos 4 de los sigsient | Dos componentes mayores 0 un
Pectus carinatum componente mayor y al menos dos dg
Pectus excavatum los siguientes:

Reduccion de la extension menos de 170| Pectus excavatum de moderada
grados del codo severidad

Signos de Waker-Murdoch (muneca) y de| Hipermovilidad de articulaciones

Steinberg (pulgar) Paladar profundo y arqueado y dientg
Escoliosis mayor de 20 grados o apifiados

espondilolistesis Apariencia facial (dolicocefalia,
Rotacion media del maleolo interno hipoplasia malar, enoftalmos,
causando pie plano retrognatia y fisuras palpebrales)

Protusion acetabular de cualquier grado

Ocular Ectopia lentis Al menos dos de los sigent
componentes:

Cornea anormalmente plana
Aumento de la longitud axial del globp
ocular

Hipoplasia del iris o musculo ciliar
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causando disminucién de la miosis

pupilar
Cardiovascular Al menos uno de los siguientes: Por lo menos uno de los siguientes:
Dilatacién de la aorta ascendente Prolapso de la valvula mitral con o si
involucrando senos de valsalva regurgitacién
Diseccion de la aorta ascendente Dilatacién de la arteria pulmonar antg

de los 40 afios sin causa evidente
Calcificacion mitral antes de los 40
afios sin causa evidente

Dilatacién o diseccién aortica

descendente antes de los 50 afios

Pulmonar Al menos uno de los siguientes:
Neumotorax espontaneo

Bullas

Piel y Ligamentos Al menos uno de los siguientes:
Estrias sin causa aparente

Hernia incisional o recurrente

Dura Ectasia dural lumbosacra
Historia Al menos uno de los siguientes
Familiar/Genetica componentes:

Antecedentes de pariente con criterios
diagndsticos

Presencia de mutacién en el FBN1 que cgusa
Marfan

Presencia de haplotipo alrededor de FBN1

heredado por un familiar
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El tratamiento quirdrgico esta indicado en casodildacion adrtica > 55 mm, y de
forma urgente en casos de diseccion o rotura. Laafitad en la cirugia programada es
<2%, mientras que en las urgencias es de cercal2il. Gracias al seguimiento,
tratamiento médico y quirdrgico de estos pacierdtessperanza de vida de los pacientes

con sindrome de Marfan hoy en dia es de sesensa(@8p

Existen muchas otras cardiopatias congénitas (isjreor triatriatum...), pero su

prevalencia en adultos es minima o incluso inexisteasi que no van a ser tratadas aqui.
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1. 5 Técnicas Diagndsticas

Al igual que en otros campos los meétodos de estuthn evolucionado
considerablemente en los dltimos tiempos. Aun ldiagnostico siempre debe comenzar
con un examen fisico completo. La apariencia delepée, su fenotipo nos dirige hacia
determinadas cardiopatias. Fenotipo Down, presedeiacianosis, nos orientan a un
diagnostico. La palpacion de pulsos, presion afteritmo y frecuencia cardiaca nos dan
informacion importante para diagnosticar arritmieagsos de obstruccion al flujo arterial.
La auscultacion nos puede informar de la presedeiagsoplos o ruidos anormales. El
electrocardiograma nos muestra cual es el nodo rdotg, la amplitud nos informa de
posibles hipertrofias, la distancia entre ondas pdsibles alteraciones del ritmo y
frecuencia. La toma de tension arterial en las rouaktremidades para descartar la
presencia de gradientes de presion arterial. Larasabn arterial de oxigeno y/o
gasometria. La radiografia de térax nos ayuda davppsicion y anatomia cardiaca, los
pulmones y anomalias asociadas a nivel toraciacgjpmplo éseas.

La evaluacion de la funcion ventricular es de emareimportancia en estos
pacientes, la geometria, efectos de cirugias meyiafuncionamiento, para el control
preoperatorio, el manejo perioperatorio y el segembo posterior. Existe una mayor
tendencia a abandonar métodos invasivos como efedamo por métodos no invasivos
como la resonancia magnética y la ecocardiognadfestoracica (menos efectiva en adultos
gue en nifios) y transesofagica. Pero el cateteresnain el método de eleccion para la
valoracion de resistencias pulmonares y presiongalgrar la anatomia de las arterias
coronarias. (74, 75) Aunque es capaz ademas detaleta presencia de cortocircuitos

intracardiacos y cuantificarlos, determinar latamda cardiaca, la motilidad ventricular,
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calcular el gasto cardiaco, al ser un método ineasio exento de complicaciones, para
estos Ultimos se utilizan los otros métodos no siwes, que también nos dan un
diagnostico preciso y son mas seguros para eligaciddemas emplea radiacion ionizante
y medio de contraste yodado, que aumenta la mortaiitad del cateterismo en los
pacientes.

La ecocardiografia es la técnica mas usada padiaghoéstico de cardiopatias
estructurales. Esta técnica utiliza los ultrasomigi@ara crear una imagen del corazoén.
Primero se valora la posicion del apex cardiaceodardia, mesocardia, dextrocardia.
Segundo, la posicion de las auriculas (distinguwkasd por las orejuelas): situs solitus,
inversus, ambiguous (isomerismo derecho (dos dasiaerechas, isomerismo izquierdo
(dos auriculas izquierdas)). Tercero, la relacidricalo-ventricular: concordancia,
discordancia o doble entrada ventricular. Y poimdt la relacion ventriculo-arterial:
concordancia, discordancia o ventriculo de dobledaaUna vez establecidas estas
caracteristicas el diagnostico se centra en laalaaa, anatomia, localizacion y tamafio de
la lesion, asi como en su relevancia hemodinarhgalireccion y velocidad de los flujos,
gradientes, presiones, funcion valvular, puedetuavse mediante la frecuencia Doppler y
la asignacion de color a la velocidad de los flujcs ecocardiografia transtoracica es un
método no sencillo, no invasivo, pero la transegoé ofrece mejor resolucion (mejor
calidad de imagen al disminuir el efecto de la gpamracica), ademas de servir de guia
durante intervenciones quirdrgicas y percutanelha.imagen tridimensional (3D) y la
técnica en dos dimensiones dgpéckle tracking(2D STI), son introducciones recientes a
la convencional ecocardiografia que podrian apaontayor informacion sobre la estructura

miocérdica y funcion cardiaca.
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La resonancia magnética se ha convertido en métiedeleccion para valorar
volumenes ventriculares y funcion ventricular emlad$ con cardiopatia congénita. (74,
75). Ademas de proporcionar informacién de estructuqas son inaccesibles a la
ecocardiografia como grandes vasos, ramas pulmgraterias coronarias y otras; y mejor
resolucion de tejidos blandos. Es una técnica seguno invasiva, capaz de aportar
informacién tanto funcional como fisiologica (veldedes de flujo y funcion ventricular).
Tiene ventana ilimitada independiente de las estras 6seas, pulmonares, tamafio del
paciente, y otros artefactos como materiales pgomgsAdemas puede generar imagenes
tridimensionales. EI TAC (Tomografia por computajotambién permite obtener
excelentes imagenes de forma no invasiva. Con s$é&itidad de los multiples cortes se
puede evaluar la anatomia cardiaca de forma trithioeal. Ademas mediante la
angiografia con resonancia o TAC podemos obterfiemiacion adicional de la anatomia
vascular de forma mas rapida y menos cruenta quelamateterismo.

El PET (tomografia por emision de positrones) puagdortar informacion sobre la
perfusion, el metabolismo, la inervacion cardiada yiabilidad miocéardica. Es un estudio
no invasivo, que se basa en la capacidad del ndiocpara metabolizar glucosa y otros
compuestos marcados con isétopos emisores dequesitrEn patologia congénita es poco

utilizado. (74)
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Rango de indicacion de los procedimientos para obtener diagnostico por imagenes
en las cardiopatias congénitas en el paciente adulto, segun el Colegio Americano de Radiologia

Rango de indicacién
1 = menos aproplado
Procedimiento 9 = més apropiado Comentarios
Radhografia simple de torax 9
Ecocardiograma transtorécico con Doppler 8 .
Ecocardiograma transesofagico 8 Unicamenta si el ecocardiograma
transtoracico es insatisfactorio
Resonancia magnética 8
Cateterismo cardiaco con cardicangiografia 8
Esofagograma 6 Puede estar indicado cuando se
sospechan anomalias del arco adrtico
0 hay disfagia
Resonancia magnética nuclear del arco adrtico 6
Serie radiologica cardiaca 4
Ecocardiograma transtoracico sin Doppler 4
Tomografia computarizada haz de electrones 4 Indicada en casos seleccionados
(p. €., pacientes no candidatos
a estudio de resonancia magnetica)
Estudio de medicina nuclear 4

F. Attie. Cardiopatias congénitas en el adulto. 2002. Elsevier.
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INDICACIONES DE TECNICAS DIAGNOSTICAS DE 2° NIVEL

Pacientes con ventana transtordcioa muy limitada

Sus auricular y ordenacitn segmentana en casos complejos
Foramen oval permaeable v anaurisma del tabique interauricular
Cieme de ClA con dispositive peroutines

ClA seno-wenosa

Cor trigtrizum

Dehiscencia o estenosis de batles intraguriculares
Complicaciones de cinsgia de Dontan

Crtenos de operabilidad de la anomalia de Bbstein

“aloracion perioperatonia de la insuficiencia mitral, admtica o ticlspide
Diagnéstico diferencial de la estenosis subadrtica

Fistulas de los senos de ‘alzalva

Conducto artefioso con hipertension pulmonar

Sospecha de endocarditiz infecciosa

CompBcaciines tromboembalicas

Ecocardiografia
transesofagica

Situs wisceroatnial en sindromes de heteroxia
Apwomali as del drenaje venoso pulmanar o sistémico
Estenwosis o hipoplasia dé tronco o ramas pulmonares
Coartacion aortica nativa o posquiningica
Foeunsmas de aota ascendente o descendents
Aeomal as de arco addico v anillos arteniales
Fistulas quiningicas v colaterales sistémicas

Resonancia magnetica

Determinacion del Op:0s

Tamano v funcon wentnoular jaquierda o demcha)

Parfuzién pulmonar an estencsis o hipoplasia de ramas pulmeonarss
Isquarmia miseardica &n las anomahas coronanas

Cardiclogia nuclear

Presion pulmonar, resistencias vaseulares y respuesta a vasodimadores en pacientes con
hipertenzion pulmonar aguda

gnomalias coronarias congénitas

Fistulas aneriovenosas o bronguiales

Colaterales sistémicas previas a a unifocalizacion

Progedimisntos terapénticns percutaness

Previo 3 intervencion quirirgica en cardiopaiias complejas

Coronariografia en pacientes con mas de 50 afios o con factores de riesgo de cardiopatia

Isquemica J.Oliver. Evaluacion cardiopatias congénitas del adulto.
Rev.esp.cardiol. 2003

Cateterismo cardiaco y
angiocardiografia

Es importante destacar el papel del diagnésticacogrede las cardiopatias
congénitas. Con las técnicas diagndsticas actualeshas cardiopatias podrian ser
diagnosticadas durante el embarazo. El diagnéptieciso de una alteracién estructural del
corazon puede darnos la mas completa informaciércaade la anomalia, de su potencial
progresion intradtero y de su prondstico. Estomelgos son indispensables para poder
actuar frente a una cardiopatia, tanto a corto camtedio y largo plazo. El diagnostico
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precoz supondria una reduccion significativa enclasplicaciones y mortalidad, tanto
precoz, como tardia, y aumento de la supervivemigalos pacientes nacidos con
cardiopatias congénitas. El conocimiento de lagmaa de una cardiopatia permite la
prevision de un plan de accion con respecto a &didas que se van a tomar, evitando asi
la demora que supondria el desconocimiento en ajndstico y tratamiento de una

cardiopatia y la morbi-mortalidad que esta conlissfare el paciente. (76).

1.6 Tratamiento

La cirugia dirigida a las cardiopatias congénitasde varios tiposcurativa, Si
soluciona la anomalia sin secuelas ni defectoduakdsyreparadora o correctiva, cuando
repara estructuralmente pero deja secuelas o &ssipaliativa, si corrige los sintomas
pero deja la anomalia estructural de bassysitutiva, en el caso de trasplante del 6rgano
afecto. También la clasificamos segun sea la pane#rugia o no, ya que con toda
probabilidad estos pacientes recibiran varias @si@ lo largo de su vida, pertenecientes
ademas a los distintos tipos. Las razones parpiimara cirugia tardia son el diagnostico
tardio, una situacion balanceada, estable de Idiop@tia que no requiera cirugia
inicialmente, o la presencia de una cardiopatiaidenada no operable previamente.

La evaluacion clinica del caso previa es de sunpitancia, para crear un plan
quirargico preciso. Es importante un conocimientacto de la cardiopatia de base, de las
cirugias previas, y de las posibles lesiones rentes o residuales que pueden haber
guedado, ya que los pacientes que hayan recibidgiaiprevia suman la dificultad de las

consecuencias de la primera cirugia. La reapertirauna esternotomia es crucial,
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sobretodo en casos en los que el ventriculo, aoctanductos puedan estar debajo y muy
pegados al esternon. En ocasiones es preferibitanalacion femoral previa para evitar
riesgos.

Tener en cuenta que en muchos pacientes la funaétricular de base esta
disminuida, por su morfologia alterada, hipertrofiabrecargas de presion y/o volumen a
las que ha estado expuesto el ventriculo conraptie Asi que seria recomendable evitar el
clampaje aortico o que éste fuera lo mas cortobfmsia proteccion miocéardica es
importante, mediante hipotermia miocardica y caldijias mdultiples si es necesario,
sobretodo en casos ciandticos. Es importante tan@biéecho de que estos pacientes tienen
mayor tendencia a sangrar también durante lasiasugor heridas amplias, lineas de
sutura mudltiples, tiempos elevados de circulaciofraeorporea, alteracion de la
hemostasia, etc. El campo quirdrgico puede sexildifé ver por el sangrado en casos en
los que existe importante circulacion colateraadgmas ésta puede empeorar la situacion
hemodinamica del paciente al sobrecargar el vemdrig eliminar mas rapidamente la
solucion cardiopléjica.

Los pacientes con cardiopatias congénitas tiememiasgo anestésico elevado,
sobretodo por la hipoxia, la enfermedad vasculanpuoar, el fallo cardiaco y las arritmias.
La evaluacion anestésica previa a la cirugia detdair ademas del examen fisico y clinico
del paciente, una radiografia de torax, electraogrdma, ecocardiografia. Si es necesario
ademas solicitar informacion de cateterismo, fumggulmonar, y posibles anomalias

debidas a cirugias previas.

En el caso de las arritmias el tratamiento puedduim Medicamentos,

Cardioversion (descarga eléctrica al corazon panaestir el ritmo presente a normal en

62



casos de arritmias rapidas), ablacion (Procedimigmnasor en el que se inserta catéter a
travées de un vaso de la ingle o del brazo avanzdra$ta el corazén y una vez
determinado el lugar en el que se produce la aaige elimina con radiofrecuencia
(ondas de radiofrecuencia muy alta que se aplinael &igar, calentando el tejido hasta
destruirlo) o la crioablacidn (sustancia ultra fiige se aplica en el lugar para congelar el
tejido y destruirlo), marcapasos (dispositivo geeirmplanta bajo la piel y que envia
sefiales eléctricas para iniciar o regular un latadrdiaco lento), Cardioversor-
desfibrilador-implantable (Se implanta bajo la piBktecta el ritmo de los latidos del
corazon. Cuando la frecuencia cardiaca superdanab ral que se ha programado en el
aparato, éste envia una pequefia descarga eléttcieeazon para disminuir la frecuencia.
Muchos de los desfibriladores mas modernos se em@mnbton un marcapaso para
entregar una sefal eléctrica para regular la fregaecardiaca), y la Cirugia (La ablacion
quirurgica localiza la arritmia, el tejido es deglp o removido para eliminar la fuente de

la arritmia).
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Manejo general de las cardiopatias congénitas

OP. REOP. CON
PATOLOGIA DEFINITIVA | COMPLEMENTARIAS POR SECUELAS SIN CEC CEC
Ductus Art. Persistente '
Coartacion Aorta
Anillos vasculares
ClA con o sin RVPAP

CIV{Comunicacion interventricular)
TCGA

Fallos sin parche transanular
Canal auriculo ventricular

RVPAT

DS\3fD{Dobie salida ventriculo derecho) 1,2
y

Estenosis sub aortica

Estenosis supra aortica
Interrupcion arco aortico

Ebstein

TCGA corregido con doble switch
Anomalias arterias coronarias

Reemplazo valvular
Fallos con parche transanular pulmonar
Reemplazo valvular
EVP no comisurotomisable pulmonar
EVAy o IVA Reemplazo valvular aortico
DSVD tipo V. UHICO Reemplazo tubo pulmonar
TCGA corregida con tubo pulmonar Reemplazo tubo pulmonar
Hipoplasia VI varias etapas
ventriculo Unico/ Atresia tricusp. varias etapas
Atresia Pulmonar con CIV varias etapas reemplazo tubo pulmonar
Atresia Pulmonar sin CIV varias etapas

CIA (Comunicacion Interauricular), RVPAP (Retorno venoso pulmonar anomalo parcial), CIV (Comunicacion interventricular),
TCGA (Transposicion completa de grandes Arterias), RVPAT (retorno venoso pulmonar anormal total), DSVD (Doble salida
ventriculo derecho),

EVP (Estenosis Valvular pulmonar), EVA (Estenosis valvular aortica), IVA (Insuficiencia valvular aortica).
(57) JP BarrenecheaCirugia de las cardiopatias congénitas. Centro Medico@rurgico Boliviano Belga Colegio
Medico Cochabamba V Jornada de Educacién Médica Contua

1.7 Complicaciones

Postoperatorias:

Para comprender las posibles lesiones qukerpos causar al realizar cualquier
intervencion quirdrgica cardiaca es importante cenda anatomia mediastinica. Espacio

comprendido entre la apertura toracica superiotahekdiafragma, y desde el esternén
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hasta los cuerpos vertebrales, entre ambas cagidal@erales. EI mediastino queda

dividido en tres partes.

Trachea
Ezophagus

Left common carotid anery

Right common carotid arte

Foght irtemal juguder vain Left internal jugular vein

Right subclavian artery Laft subclavian artery

FAight subclavian vein e ; e Left subclavian ven

Right brachiocephalic vein Lefi brachiocephalic vein

Right puimanary artery Aforaois
Left pulmonary artery
Supssion vena cava Left main bronchus
Pulmonary trunk
Thoracic sorta

Right main bronchus Esophaglis Agcanding sorta
(@ Elsewvier. Drake et al: Gray's Anatomy for Students - www.studentconsult.com

1. El superior formado por:
o Timo
o Venas braquicefalicas
0 Venas intercostales superiores
o Vena cava superior
0 Arco aértico
o Traquea
o Esofago

o Nervios vagos y rama laringea recurrente izquierda
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o Nervios frénicos

o Conducto toracico

2. Mediastino medio: Dentro del pericardio (corag@randes vasos)

3. Mediastino inferiorBajo el plano descrito, sobre el diafragma. Selisude en:

a. Mediastino anteriorEntre la cara anterior del pericardio y la pamrddica

anterior. Compuesto por:

o Parte del timo

o Tejido conjuntivo, ramas mediastinicas de vasa&ctoos internos.

b. Mediastino posteriofEntre la cara posterior del pericardio y la pdogdcica

posterior. Formado por:

o

o

Eso6fago y plexo esofagico

Aorta toracica y sus ramas

Sistema de al vena acigos Conducto toracico
Tronco

Nervios esplacnicos toracicos

Cualquiera de estas estructuras mediastinicas psedéarniada accidentalmente

durante una intervencion quirurgica.

Derrame pericardicdPuede darse por insuficiencia cardiaca, hemayagndrome

postpericardiotomia. Si hay datos de compromisooldé@mamica sera necesario su drenaje.

El Sindrome postpericardiotomséaiele aparecer en la primera semana postoperatoria

malestar, fiebre, dolor articular, perdida de apeRuede darse leucocitosis con neutrofilia.
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Se cree que es debido a un proceso autoinmuneat@miento serd con diuréticos y

antiinflamatorios, generalmente indometacina.

Derrame pleuralEs la presencia de liquido en la cavidad pleuBaiele ser

serohematico por irritacion o balance hidrico pesiyy no requiere ser drenado salvo que
produzca compromiso respiratorio. Pero también @uedr un sintoma clinico de

insuficiencia cardiaca o hipoproteinemia y acompafi@e anemia puede ser expresion de
hemorragia subclinica tras el inicio de la antiedagon. En cardiopatias congénitas
aparece asociado con mas frecuencia tras cirugtalti# y cirugia de derivacion venosa a

territorio pulmonar, tipo Glenn o Fontan, por autoeste presiones.

Neumotodrax.Aire en la cavidad pleural. Se puede producir etloio durante
retirada de los drenajes o al intentar coger uaav@nosa para el implante de marcapasos
endocavitarios. Si es pequefio puede seguirse miggladel paciente, pero si es grande
puede ser grave y requerir evacuacion urgente.

Otras complicaciones pulmonares como AtelectasiaSindrome de Distress

Respiratorio son menos frecuentes.

Quilotérax Por trauma del conducto toracico o linfaticod@aros. Sera preciso el

drenaje con toracocentesis y dieta.

Paresia diafragméaticdparece en un 1% de pacientes sometidos a cicagitaca.

Lesion del nervio frénico. Generalmente el izquier@ara cuadros de taquipnea, hipoxia

y/o hipercapnia, dificultades de extubacién. Tamlpéede aparecer mas tardiamente, con
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infecciones respiratorias repetidas, atelectagibgliagnostico se hara tras comprobar la
elevacion del hemidiafragma afecto en una radidedd torax. El tratamiento inicialmente
es conservador, con fisioterapia respiratoria, lvéswlose. Si no, podrian ser necesarias

maniobras mas complicadas, como la plicatura djafédica.

Los trastornos de la coagulaciéson frecuentes. La bomba de circulacion

extracorporea induce una coagulopatia, secundadr@madilucion, consumo de elementos
y factores de la coagulacién y a la hipotermia sgi@socia con una supresion generalizada
de la cascada de la coagulacion; ademas a losnpeise les administra heparina con la
finalidad de mantener un tiempo de coagulacionvadt de 400 para evitar la
trombogénesis intraoperatoria. Las plaquetas salteraciones cualitativas y cuantitativas.
El nimero de plaquetas disminuye debido a los tatismos mecanicos, la adherencia a
las superficies artificiales, la pérdida de sangrég coagulacion intravascular subclinica
inducida, y las plaquetas que quedan se vuelveficaces. Ademas la reduccion
plaguetaria y su funcién alterada aparecen asxiagetologias cianoticas, con tendencia
al sangrado. Y muchos pacientes llevan tratamiant@agregante y/o anticoagulante de

base previo a la cirugia, que empeora la situadi@nrAnemia hemoliticgpuede aparecer

sobretodo en cirugias en las que se utilizan parsiméticos o protesis valvulares. Dado

gue el uso de hemoderivados estéa controlado, |anfnpostoperatori@s muy frecuente.

(78).

La hemorragia postoperatories una complicacion grave, que puede requerir

reintervencion quirdrgica urgente. Ante el sangragaesivo postquirdrgico deben

considerarse las siguientes causas: reversionidiee de la accion de la heparina,
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fendmeno conocido como "efecto rebote de la hepgrinefectos cuantitativos o

cualitativos de las plaquetas, disminucion de Bxgdres de la coagulacion, hipotermia,
hipertension, hemostasia quirdrgica inadecuadagutaeion intravascular diseminada o
fibrinolisis primaria. El 95% del sangrado excespostquirirgico es achacable a una
hemostasia quirdrgica defectuosa o a trastornapietarios, por lo que la primera medida
a tomar ante un sangrado sera generalmente lacdmeale la coagulacion. Pero si con las

medidas oportunas no disminuye el sangrado segétgria la revision quirdrgica.

La insuficiencia cardiaca postoperatagigarece por incapacidad tras la cirugia del

coraz6bn de actuar como bomba. Puede ser derecha&uyen caso, predominara la
sintomatologia de afectacion venosa sistémica ademas y congestion, izquierda,
predominando la clinica de congestién pulmonarjy basto, o ambas. Hay que descartar
la presencia de shunts residuales o fistulas genobrecarga de volumen circulatorio,
cuadros obstructivos (como estenosis valvulares) @ausen sobrecarga de presion con
aumento de poscarga, disminucion de precarga comsiteaciones de taponamiento,
alteraciones de la contraccion, ritmo o frecuenéib.tratamiento basico consiste en

diuréticos, agentes inotropicos, y disminucién decarga con IECAS. (78)

Las arritmiasson la primera causa de ingreso de pacientesoadutin cardiopatia
congénita, ademas de ser un factor de riesgo iangertde morbilidad y mortalidad.
Aparecen tanto en pacientes no operados, arritrotagyénitas (vistas en capitulos
anteriores), como en pacientes ya operados derdwgatia. Aunque en este ultimo grupo
son mas frecuentes, sobretodo cuanto mas tardia separacion de la cardiopatia en su

vida. Son frecuentes tanto las taquiarritmias cdaso bradiarritmias. Los factores que
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predisponen a la aparicion de arritmias son lagmaa de defectos cardiacos, alteraciones
hemodinamicas durante la evolucion de la cardiapatbmo pueden ser la dilatacion de

cavidades, cicatrices postoperatorias y anomadisisuales de la cirugia. Ademas de por
las caracteristicas especiales de estos pacidsdeatritmias cardiacas son muy frecuente
en cualquier postoperatorio de cirugia cardiacteraaiones electroliticas, la agresion

quirargica directa sobre el tejido cardiaco y ldsraciones secundarias al dafio celular
isquémico que se produce en el miocardio durantgdalacion extracorpdérea son algunos

de los factores causantes.

Las arritmias ventriculares suelen ser precocegeseral debidas a alteraciones
idnicas. Sin embargo, las arritmias auricularesesuser mas tardias, incluso dias tras la
cirugia. Los trastornos definitivos de la condunc@uriculoventricular ocurren menos
frecuentemente y suelen estar relacionados comigotraumatismo quirdrgico.

Primero serd necesaria la deteccion y correcciOraltigaciones electroliticas,
segundo intentar restaurar a ritmo sinusal mediantedioversion electiva o

farmacoldgicamente. Y tercero mantener una profilde la arritmia.

TaquiarritmiaslLas mas frecuentes son las supraventriculareffutier auricular es
muy frecuente, y se asocia a Ebstein, canal aoxealtricular, y doble cAmara de entrada
del ventriculo izquierdo, trasposiciones operadas la técnica de Mustard y Fontan. En
estas Ultimas aparece hasta en un 50% de los daaasado por reentrada intraatrial.
Generalmente con un ritmo menor que el tipico dhutauricular de corazones
estructuralmente normales. La enfermedad de Ebsteiasocia también al sindrome de
Wolf Parkinson White. La fibrilacion auricular esenos comudn que el flutter. Mas

frecuente en pacientes con comunicaciones intetdares, operadas o no, enfermedad

70



mitral o ventriculos Unicos con tratamiento pahati (79, 80). Todas aumentan en
frecuencia conforme aumenta la edad del pacieanayor incidencia de arritmias esta
descrita en la estenosis aortica y tras la cirdgidallot. El riesgo de sincope y muerte
subita es elevado. Tanto el flutter como la filwidm auricular comprometen
hemodinamicamente la cardiopatia, por lo que ssep@a es indicacion de tratamiento
para intentar reversion a ritmo sinusal. En casoindgosibilidad estaria indicado el
tratamiento anticoagulante para prevencion de femdsm tromboembdlicos, o
antiagregantes en el caso de contraindicaciontaplmejueantes y digital para el control de
la frecuencia cardiaca.

Las arritmias ventriculares son menos frecuentssciddas mas frecuentemente a
tetralogia de Fallot, comunicaciones interventdoes y estenosis subadrtica. En
postoperados se deben sobretodo a la presenaggidtedicatricial tras ventriculotomias o
uso de parches o conductos. Son altamente pelgypusala posibilidad de provocar una
muerte subita. El uso de farmacos, ablacién corofraduencia, ablacion quirdrgica e
incluso el implante de desfibriladores esta masiggieado. Los antiarritmicos de clase | o
Il pueden prescribirse, pero raramente son efsgasebretodo si el paciente a sufrido ya
una muerte subita. La ablacion es mas exitosa, pemtbién presenta riesgos de
recurrencia. La posibilidad de conseguir prever ppgentes van a desarrollar taquicardias
ventriculares es una cuestion en estudio. Hokst, de ejercicio, estimulacion ventricular
selectiva, han sido usados como método de “scrgemara identificar algun tipo de
correlacion entre ritmos ectopicos espontaneos quidardias ventriculares. Se ha
observado una mayor incidencia en pacientes caoaldgia de fallot, dilatacion de

ventriculo derecho, QRS alargado y edad avanzatiaadereccion.
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Inicialmente el tratamiento de los pacientes quesqmtan taquiarritmias suele ser
médico, con agentes antiarritmicos de clase I,ellagente mas eficaz es la amiodarona, o
la cardioversion eléctrica, consiguiendo éxito enmayoria de los casos de flutter y
fibrilaciones auriculares.

Los tratamientos percutdneos de ablacion se haptatio como medida de
actuacion en multiples casos, consiguiendo bueswtaglos, pero no han mostrado tanta
eficacia como en corazones estructuralmente nosmBlesiblemente por que los circuitos
de las arritmias son complejos y con frecuenciatipiés, y por alteraciones en la
localizacion del nodo auriculoventricular, zonas filerosis, atresias, deformaciones
anatémicas, ciertas arritmias presentan dificilrééje para la electrofisiologia. Ademas
suelen presentar mayor incidencia de recurrencideagasos, sobretodo en pacientes
operados de Fontan. Por lo que en ocasiones ésticado el tratamiento quirdrgico. La
energia mas efectiva sigue siendo el corte-incisi@resis con bisturi, seguro, sin realizar
lesiones transmurales, pero la morbilidad puedég@ortante en determinadas situaciones.
Otras medidas incluyen la hipotermia-congelaciom @aoablacion por NO2 o argon, y la
hipertermia con radiofrecuencia, microondas, ubingdos y laser. La ablacion quirdrgica
durante la intervencion de la cardiopatia congémit@senta mayor indice de éxito,
sobretodo en técnicas de reemplazo de valvulaspidé y correccion de comunicaciones
interauriculares, dada la alta incidencia de aragnauriculares que presentan. Las técnicas
quirargicas mas utilizadas son Maze uniauricularaz&! Il biauricular, mini-Maze
(auricula izquierda e istmo cavo-tricuspideo), amsénto selectivo de las venas
pulmonares, o en blogue; que consisten en la seapdrargica de los circuitos de
reentrada que provocan las arritmias mediantentbstifocos de energia, corte y sutura,

crioablacion, radiofrecuencieadiofrecuencia, laser, ultrasonido y microondas, 82)
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El implante de marcapasos puede ser util en detados pacientes, sobretodo si
presentan disfuncién sinusal asociada. Al aumelatafrecuencia auricular podemos
disminuir la frecuencia de la arritmia. Aungueraplante de dispositivos de este tipo esta
dificultado en estos pacientes. Los accesos anesm# anatomia desestructurada, la
presencia de shunts intracardiacos complican lacaolon de los electrodos. Ademas dado
el tipo de arritmias y la edad joven de los paeignéstos se benefician mas de marcapasos
bicamerales, dificultando ain mas el implante. Dadata incidencia de alternancia entre
taquicardia y bradicardia conjunta en los pacierseda deseable implantar un marcapasos
con mecanismo doble. (82)

El implante de desfibriladores automaticos ha esfmiuna mejoria evidente en
determinados subgrupos de pacientes, por lo quie esiponer que con el tiempo seran
utilizados en casos de cardiopatias congénitas riesgo de muerte subita. En las
taquicardias ventriculares estan especialmenteadds.

Es muy importante hacer una correcta selecciotitele marcapasos y técnica de
implante. Lo deseable es realizar un implante esndtario, presenta mayor sensibilidad y
mejores parametros de estimulacion y mayor duragergenerador y electrodos, que la
via epicardica. Ademas el implante epicardico reguun acceso mas invasivo, y presenta
mayor morbilidad asociada. Pero la via endocavitaras sencilla. La compleja anatomia
de la cardiopatia, aumentada por alteracionesuaeisl de cirugias previas, dificulta el
implante, y en ocasiones lo hace imposible. Logri@ios Unicos y alteraciones venosas
son los casos mas complejos. La presencia dessipueide contraindicar el implante

endocavitario por el alto riesgo de eventos embslic
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La incidencia de_muerte subigen pacientes operados de una cardiopatia congeénita
es de 0,9 por cada 1000 pacientes y afio. EH090% de las muertes subitas ocurren en
pacientes con tetralogia de Fallot, dextro-transpbs de grandes arterias, coartacion
aortica y estenosis aértica. El origen mas fre@elt muerte subita es la alteracion de
conduccién, pero también hay otros mecanismos m&rosentes también implicados,
como los eventos emboalicos, ruptura de aneurisnfa$oywentricular agudo.

Bradiarritmias.La disfuncién del nodo sinusal es frecuente tiasgta auricular
(por ejemplo en las técnicas de mustard o senniag fFontan). El riesgo de desarrollar
flutter o fibrilacidbn auricular asociadas es alta estos pacientes. El implante de
marcapasos esté indicado en los pacientes comdidfusinusal sintomaticos, o en casos
asintomaticos con frecuencia cardiaca menor datifbk por minuto o pausas mayores de
3 segundos.

Durante la reparacion de una comunicacion intecalan puede lesionarse el nodo
sinusal dando lugar a bradicardia postoperatoria.uBa comunicacion interauricular
ostium primum puede lesionarse el tejido de condacauriculoventruicular a nivel del
nodo o haz de His, al encontrarse muy cercanofetitea estos.

Los bloqueos auriculoventriculares pueden ser qutgg aislados, asociados a
anomalias como la transposicion de grandes arterieanal, 0 como consecuencia del
tratamiento de una cardiopatia, entre otras Ebsie&l canal auriculoventricular. Esta
tltima es la més frecuente en adultos. La mortdlefaestos pacientes se ha descrito hasta
en un 50%. Se considera indicado el implante decapasos cuando tras una cirugia el
bloqueo auriculoventricular permanece mas alldiete s catorce dias. (83) Los tejidos de
conduccién también pueden ser anormales congémitantanto por su localizacion como

por su funcién, aisladamente o asociados a detadagformas de cardiopatias como
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transposicion corregida de grandes arterias y ca@aciones interauriculares,
especialmente aquellas con sindrome de Down.
En las bradiarritmias hay que tener en cuentangerate las lesiones estructurales

gue presenta el corazon a la hora de implantararnapasos.

ALTERACIONES DEL RITMO ASOCIADAS A CARDIOPATIAS CON GENITAS (83)

TAQUICARDIAS

Sindrome Wolff Parkinson White Anomalia de Ebstein

Transposicién congénitamente corregida

Taquicardia de reentrada intraatrial (Flutteicuar) Mustard, Senning y Fontan postoperatorios
Tetralogia de Fallot

Otros

Fibrilacion auricular Enfermedad Mitral
Estenosis Adrtica
Tetralogia de Fallot

Ventriculo Unico Paliado

Taquicardia Ventricular Tetralogia de Fallot
Estenosis Adrtica

Otros

BRADICARDIAS

Disfuncion de nodo sinusal Mustard, Senning y Foftastoperatorios
Comunicacion interauricular Seno Venoso

Sindrome de Heterotaxia

Bloqueo del nodo AV espontaneo Defectos de takitpeeauricular

Transposicién congénitamente corregida

Bloqueo del nodo AV inducido quirdrgicamente Ciateecomunicacion interventricular
Cirugia de estenosis subadrtica

Reemplazo de valvula auriculoventricular
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PREVALENCIA DE LAS ARRITMIAS EN CARDIOPATIAS CONGEN ITAS

Comunicacion Interauricular

- Flutter auricular

- Taquicardia auricular macroreentrante

- Fibrilacién auricular

2-9%

Anomalia de Ebstein

- Vias accesorias

Flutter auricular

Fibrilaciéon auricular

Taquicardia ventricular

15-20%

Fontan Cirugia
- Flutter auricular

- Taquicardia auricular reentrante

45%

Tetralogia de Fallot
- Taquicardia ventricular
- Flutter auricular

- Fibrilacién auricular

10-20%

10-15%

Transposicién de grandes arterias

Flutter auricular

Taquicardia auricular

Taquicardia por reentrada nodal

Taquicardia ventricular

25-50%

5%
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Complicaciones asociadas al implante de dispositd® estimulacion (marcapasos

y DAIs) Por fallos en el sensado o no reconocimient@akespolarizacion cardiaca, dando
lugar a competitividades. Por movimiento del efsdy, pudiendo incluso causar

perforaciones ventriculares. Aumento de las remss. Fracturas de los electrodos.
Sindrome del marcapasos, ocurre en < 10% de lasnp@s con marcapasos estimulando
en modo VVI, generalmente en enfermedades del ®moconduccion auriculoventricular

normal), por contraccion auricular contra una viwerrada, por falta de contribucién de
la auricula al llenado ventricular. Infecciones, ldeherida, afectando al generador, al
electrodo, pueden incluso provocar endocarditiscub#o del sistema (generalmente

asociado a infecciones). Requieren recambio delnséscompleto (80)

77



Secuelas y residuos de intervenciones quirdrg{das.

Alteraciones electrofisiologicas

Cambios electiofégyicos permanentes

Arritmias y defectos de la conduccion

Enfermedad valvular

Malformacion intrinseca dedbvula
Secuelas de intervenciones previas

Efectos hemodinamicos sobre valvulas normales

Cortocircuitos persistentes

Residuos no corregidos

Secuelas de procedimientos terapéuticos

Disfuncién miocardica

Alteraciones estructurales
Hipertrofia y remodelamiento

Isquemia perioperatoria

Alteraciones vasculares

Estenosis congénitas airaatg
Hipertensién pulmonar o sistémica

Aneurisma, diseccidén o ruptura

Materiales protésicos

Parches, valvulas, conductos

Complicaciones infecciosas

Valvulas cardiacas @eadlio mural

Fistula

Procesos tromboembadlicos

Trombosis intravascular

Tromboembolia pulmonar o sistémica

Alteraciones extravasculares

Desarrollo psiquitisigo
Organos de los sentidos
Sistema osteoarticular
Sistema nervioso central
Denticion

otros
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La lesion valvular adrticras valvotomias U otras intervenciones en lazgieden

dar lugar a estenosis o insuficiencias en la edhdteg ya sea por calcificacion o
descolgamiento.

La insuficiencia pulmonaen el Fallot y la_estenosis de conductm de las

secuelas posquirargicas mas frecuentes. (84hsuficiencia pulmonar es una enfermedad
practicamente nueva, casi desconocida como enfadnadtural. Es clinicamente bien
tolerada durante décadas, pero provoca dilatacigrgsiva del ventriculo derecho.
Cuando la dilatacién ventricular es excesiva, efémento de la poscarga limita el gasto
cardiaco con el ejercicio, y la capacidad funciatiaminuye. Con el tiempo, la funcién
ventricular se deteriora y el paciente presentam@d@era caracteristica una respuesta
hipotensiva al esfuerzo y mayor limitacion funcibha dilatacion y disfuncién ventricular
derecha provoca insuficiencia de la valvula tricdspy aumento de la presion en la
auricula derecha y las venas cauas. estadios finales aparecen signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca derecha. (4)

La discordancia (“mismatch”) de conduct@specto al crecimiento del paciente, y
su degeneracion y calcificacion, requeriran recamfde los conductos a medio-largo
plazo. Existen numerosos estudios comparando lastesisticas de los homoinjertos o

conductos bovinos, incluyendo su durabilidad. _bgeheracion de estos y de las protesis

valvularesllevara a la necesidad de recambio de las misErala mayoria de casos han de
recambiarse varios afios a lo largo de la vida.

La presencia de_cortocircuitossiduales tras el cierre de comunicaciones no es
infrecuente pero en la mayoria de los casos es pequefio y cgneseasa importancia
clinica. La localizacion mas frecuente es el parafterventricular, aunque algunos

pacientes mantienen un cortocircuito extracardpaedistulas, colaterales, etc. (4)
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Complicaciones infecciosag&unque la cirugia cardiaca es una cirugia limpa,

realiza profilaxis antibidtica._ Mediastiniti®oco frecuente pero muy grave. Factores de
riesgo: duracion de bypass mayor a 1 hora, sangpktoperatorio, reoperacion,
ventilacibn mecanica prolongada y estancia proldagen UCI. El microorganismo mas
frecuentemente implicado es el estafilococo. Secesaria la limpieza quirdrgica urgente
mas instauracién de un tratamiento antibiético addo intensivo. (78)infecciones

respiratorias, urinarias, de catéter, de heridas.

Deformidades musculoesqueléticaduy frecuentes tras toracotomias (>90%).

Escépula alada, asimetria de claviculas, elevat@drombros, escoliosis. (78)

Complicaciones asociadas a las heridas como _lasoidee o cicatrizacion

hipertréfica la Protusion de alambres esternatiehiscencia esternal

Insuficiencia renalEl paciente debe ser capaz de mantener diurgssisua 0.5-1

ml/Kg/h con un adecuado aclaramiento de iones dymioms nitrogenados. La disfuncion
renal postoperatoria puede darse por la hipoterthiéante la circulacién extracorporea, el
flujo no pulsatil, la respuesta humoral compleji @nestesia, la cirugia y la circulacion
extracorporea (factor natriurético auricular, hona antidiurética, etc.), la

vasoconstriccion natriurética y las microemboliags particularmente frecuente en
pacientes en pacientes con cianosis, con glomératagmales, y congestivos. La
proteinuria no es infrecuente. La insuficienciaatepuede ser transitoria, o cronificarse.

Cuando sea necesario se procedera a realizar tieacodn o hemodialisig85)
80



Trastornos respiratoriosTras cualquier tipo de intervencion cardiaca con

circulacion extracorporea se da cierto grado deficisncia respiratoria. Agravada por
procesos respiratorios cronicos y por insuficierzaadiaca previas. La bomba ademas
produce secuestro leucocitario, y lesién endot@idinonar. Los trastornos respiratorios
pueden aparecer dias después de la extubaciérodeluttas complicaciones pulmonares
como edema pulmonar, atelectasias y derrame pletlaldestete del respirador y
extubacién estan contraindicadas en inestabilidadoldindmica, trastornos neuroldgicos
gue conllevan una disminucién del nivel de condeendiemorragia mediastinica,
insuficiencia respiratoria de tipo pulmonar o noaryitmias o disfuncion ventricular que
precise importante soporte inotropico. Esta comaplin dard lugar a intubaciones

prolongadas, necesidad de traqueostomias, poaibitichyor de infecciones, e{g5)

Alteraciones neurolégicasLos factores que influyen en el dafio neurologsom la

presencia de la cardiopatia congénita en si, lst@ hemodindmicos y hematoldgicos de
la misma, los efectos de la hipoxia y/o isquemiausdarios a la hipotermia y la parada
cardiaca durante la cirugia. La policitemia y mditosis que caracterizan los estados de
hipoxemia, asi como la acidosis metabdlica acompgafiaumentan los efectos negativos
de la isquemia sobre las células nerviosas. Adelm@site la circulacion extracorporea se
producen alteraciones en el flujo cerebral, micégedos plaquetarios y alteraciones que
dan lugar a pequefios trastornos neurologicos. ka®rles mas severas son menos
frecuentes, como consecuencia de la circulaciomaexipoérea prolongada, parada

circulatoria o embolizacion de aire, grasa o platasomatosas, las mas comunes son los
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accidentes isquémicos. (85) Los factores de rigsga el dafio cerebral tras la cirugia
cardiaca son la parada cardiaca prolongada, dergaaiento rapido, la hipotermia severa,
la acidosis metabdlica y la hiperglucemia, la c&ase@ hiperviscosidad, y el bajo gasto
cardiaco. Se ha observado una prevalencia de D0 aekes superior que en la poblacion
control de la misma edad, sobretodo en los paacentanéticos. (86)Como otras

complicaciones posibles, hay que destacar la piolsibi de provocar un sindrome de

Horner al intervenir una coartaciéon aortica.

Las alteraciones metabdlicas o endocrirem frecuentes en los pacientes

ingresados y postquirdrgicos, por descontrol etidta basal, medicacién, hipotiroidismo,
insuficiencia suprarrenal, diabetes, son las mésuéntes. El dolor, la anestesia y la
agresion quirdrgica con la liberacion de los difies mediadores de stress contribuyen a
un incremento de la glucogenolisis y neoglucogénesin el consiguiente estado de

hiperglucemia inicial tras la cirugia. (85).

Las_complicaciones digestivasn poco frecuentes. La hemorragia digestiva (HDA)

es la complicacion mas frecuente, conlleva altabmuortalidad principalmente en los
pacientes que requieren anticoagulacion. lleo @@l isquemia intestinal (por bajo gasto,
farmacos), ictericia (frecuente en valvulares ygamitos, sobretodo en politransfusiones)

(85)
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Generales:

La Cianosises una manifestacion frecuente en las cardiopatagénitas. La
presencia de shunts derecha-izquierda da luggroxdmia, con repercusion hematologica
y afectacion multiorganica.

El hematocrito se ve incrementado como mecanissngpensatorio para aumentar
el transporte de oxigeno. Generalmente el recudetda serie blanca es normal, y el
recuento plaquetario puede ser normal o estar disdo. La poliglobulia aumenta la
viscosidad sanguinea, lo que incrementa el riesgoadcidente tromboembdlicos.
Usualmente este aumento no es excesivo, pero sionea puede ser precisa la realizacion
de flebotomias (hemoglobina > 20g/dl, hematocrtié%), siempre de forma controlada, y
en nimero no mayor a 3/ afio, dado que puedengkarduun mecanismo de compensacion
de la médula hematopoyética que aumente la prastuda serie roja. Las manifestaciones
clinicas asociadas a esta hiperviscosidad sangsireten ser dolores de cabeza y dificultad
de atencion.

La disminucién de plaguetas mas el déficit dediast de coagulacion aumentan la
tendencia de sangrado que presentan los pacientes.

La hipoxemia da lugar a afectacion multiorgan&anivel renal los glomérulos son
hipercelulares y estan congestionados. Se reducédiltdacion glomerular, aparece
proteinuria, aumento de creatinina y de urea, eaoneato secundario del acido arico. A
nivel hepético es frecuente la aparicion de cafue bilirrubina. Ademas se pueden

producir manifestaciones variadas a nivel 6sea§mo.
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La enfermedad vascular pulmores una complicacion severa. Se denomina sindreme d

Eisenmenger a aquellos casos de hipertension palmsecundaria a cortocircuito de
izquierda a derechd72) Puede aparecer en dos situaciones, la deémacen el que
aparece progresiva y gradualmente por el aumentaeculacion pulmonar y transmision
de presiones sistémicas a las arterias coronariaguella en la que predomina desde la
infancia, con cianosis establecida. Cualquier tpocomunicacion entre las circulaciones
sistémica y pulmonar que aumenten el flujo pulmopaede provocar hipertension
pulmonar. Aparece sobretodo en comunicacionesvenétculares amplias, pero también
puede aparecer en ductus, comunicaciones inteudanes, canales, e incluso en pacientes
ya operados en infancia. Las fistulas o cerclajgm@nares, como en el caso de la cirugia

paliativa, pueden causar distorsion y lesionesgmdmas pulmonares.
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La remodelacién vascular se da a nivel precapilar, muscular. La
célula muscular y endotelial proliferan, se da una hipertrofia de la
media y de la intima y una trombosis, que obstruye la luz vascular.

Fluo
Prsscn
Shear siress
Hapsomia
Cnros

CELULA = - - .
MUSCULAR ‘ VasoConsticcion

Tromboss

(51) F.Attie. Cardiopatias congénitas del adulto. 2002.

La exposicion del lecho vascular pulmonar a solbgacde volumen y resistencia
produce cambios estructurales a nivel de la mimrolzicion como hipertrofia de la capa
media, proliferacion y fibrosis de la intima, oétus capilar y arteriolar. Tardiamente se
desarrollan lesiones plexiformes y arteritis nezeuite.

Los pacientes presentan sintomas de bajo gasintdlarancia al ejercicio y disnea
progresiva son los sintomas predominantes, y pupdamanecer estables durante afios,
hasta que la enfermedad pulmonar progresa y el da/eesistencia vascular pulmonar
alcanza el sistémico. En este momento el circugtonsierte, de derecha a izquierda, y
aparecen la hipoxia y la cianosis, con la consdeuentrocitosis y otras alteraciones
hematolégicas. Los eventos clinicos mas importasdadas complicaciones pulmonares y

cerebrales debidas a fendmenos tromboembdlicosopt&sis debida a infartos pulmonares
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o rotura de vasos, e ictus o infartos cerebrales. € tiempo se desarrolla insuficiencia
cardiaca derecha. Lo mas importante es consegt@niiento de la causa antes de que la
hipertension pulmonar sea irreversible.

La edad media de supervivencia de los pacientesicminome de Eisenmenguer y
cardiopatia congénita simple es de 32,5 afios,caetiopatias complejas de 25,8 afios. Los
factores pronésticos mas importantes son la funegmtricular derecha y la edad. Los
factores de riesgo que mas influyen sobre la pgitalson el embarazo, deshidratacién,
cirugias, anestesias, anemia. (87)

El tratamiento de estos pacientes es complicads. uasodilatadores como los
antagonistas del calcio han de usarse con precguas) prostaciclinas, antagonistas de la
endotelina y el sindenafilo todavia estdn en esfudi terapia con oxigeno domiciliario
puede ser beneficiosa en la mejoria de sintomas, m@ ha demostrado aumentar la

supervivencia.

Algunas cardiopatias congénitas son un factor dego elevado para padecer
endocarditis La endocarditis bacteriana presenta una incidedel 8% en pacientes
adultos con cardiopatias congénitas. Favorecidas |la@® intervenciones dentales,
infecciones de vias aéreas, cirugia genitourinaghortos. (88%5in intervencion previa es
mas frecuente en valvulopatia adrtica, comunicacidterventricular restrictiva vy
coartacion aortica en edad avanzada. En orderededncia global de incidencia estan la
tetralogia de fallot la primera, seguida de la coicacion interventricular (16%), estenosis
aortica (8%), ductus (7%) y transposicion de grangesos (4%). (89)La cirugia puede
aumentar o disminuir el riesgo de endocarditis. &slas cirugias en las que se implantan

estructuras ajenas extraflas al organismo como so® conductos, el riesgo de
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endocarditis aumenta. Mientras que en las cirugialas que se repara completamente un
defecto, sobretodo en casos de cierre de una coauidm, el riesgo se ve disminuido e
incluso desaparece.

La manifestacién de una endocarditis es muy vajaelgin la extension local de la
enfermedad y general. Los pacientes pueden delootarun simple cuadro febril o
presentar un shock séptico y muerte. Hay que prestancion a las siguientes
manifestaciones: fiebre, artritis y artralgias, sepios embodlicos (infartos renales,
esplénicos, cerebrales, pulmonares, cutaneos wpiamtis), y fallo cardiaco agudo por
infartos, miocarditis o destruccion valvular.

La técnica para diagnosticar al microorganismo m&tisa es la toma de tres
hemocultivos en un periodo de veinticuatro horaszahas de venopuncion distintas. Los
resultados pueden ser negativos en varios casogugaos anaerobios y hongos por
ejemplo precisan de medios de cultivo especifigdgs microorganismos de grupo Hacek
requieren mayor tiempo para crecer. Ademas el niateo antibidtico inicial puede
negativizar los cultivos. Los pacientes con cubivtegativos han mostrado una mayor
mortalidad que los resultados positivos, ademasatmiento antiinfeccioso especifico es
mas complicado.

La PCR (Proteina C reactiva) y la VSG (velocidad seelimentacion globular)
estaran aumentadas. Es frecuente la anemia y tdiosis, aunque también puede
aparecer leucopenia.

La ecocardiografia puede mostrar la presencia dgetaeiones, abcesos o
destruccion del tejido cardiaco. Pueden apareodvién fistulas, aneurismas o perforacion

de valvulas. Sin embargo la ausencia de éstase@s dna ecocardiografia normal, no
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descarta el diagnostico de endocarditis. La resmaanagnética es una también una buena
técnica diagnostica.

Al ser de diagnostico complicado se han desarmllagbs criterios basados en la
clinica, microbiologia, hallazgos ecocardiografiquara llegar a un consenso.

El manejo inicial de una endocarditis sera médgiose consigue erradicar el
microorganismo, no se requerird nada mas. Perocasiames es precisa la cirugia. La
causa mas frecuente, la insuficiencia cardiacaeasiivg. La endocarditis sobre una véalvula
protésica u otro material protésico casi siempgeisre cirugia. La cirugia estara indicada
en fracaso de tratamiento médico, sobretodo sidetgrioro hemodinamica, vegetaciones

grandes, valvulas mecanicas, abcesos, o0 el mi@omrgo responsable es un hongo. (90).

Insuficiencia cardiaca agudd.os pacientes con cardiopatias congénitas que

sobreviven a la edad adulta tienen una alta prbbabide sufrir insuficiencia cardiaca. Lo
principal es hacer el diagnostico etiologico padgy tratarla. Primero habra que
diagnosticar si es de predominio derecho, mas érgey o izquierdo. Las lesiones que con
mas tendencia pueden causar una insuficienciaacardierecha son el Fontan, hipertension
pulmonar, comunicaciones grandes, valvulopatiaugpgmea, estenosis de injertos que
comunican ventriculo derecho con arteria pulmoltustard, insuficiencia pulmonar o el
tromboembolismo pulmonar. Las enfermedades quegouedusar insuficiencia cardiaca
izquierda son la valvulopatia mitral, estenosiswiguficiencia adrtica aguda, coartaciones,
Mustard o TGA corregidas con fallo del ventricukretho sistémico y miocardiopatias.
Los mecanismos fisiopatoldgicos involucrados inetuyja anormal anatomia, secuelas
quirargicas y progresion de la enfermedad, dafdiaes durante la cirugia, cianosis,

sobrecarga de presion, sobrecarga de volumen,iones ventriculares, arritmias,
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obstrucciones e nivel de los tractos de salida dociocuitos residuales. Ademas,
determinadas comorbilidades son factores favoreesdgara desarrollar la insuficiencia
cardiaca, la obesidad severa, lesiones valvularesronarias adquiridas, hipertension
arterial, diabetes, endocarditis, enfermedad ra&pia cronica, patologia renal o hepatica,
patologia tiroidea. El envejecimiento provoca cambén la pared y didmetro adrtico,
alteraciones en la relajacion y distensibilidadizara, pudiendo afecta negativamente a los
ventriculos. El diagnéstico de insuficiencia catdizen los pacientes con cardiopatias
congénitas es algo mas impreciso que en los pasi@un una cardiopatia adquirida. La
respuesta ventilatoria y cardiaca al ejercicio pmplo estan alteradas de base en la
mayoria de los pacientes, la BNP (proteina mareadelacionada con la insuficiencia
cardiaca) puede estar aumentada en pacientesic@néin insuficiencia cardiaca, por lo
gue determinadas pruebas careceran de valided@ayaosticar la insuficiencia cardiaca.
Habra que corregir la causa, recambiar un condoiostruido, cerrar una comunicacion,
reparar una cuerda tendinosa rota, valorar la fszksle cirugia urgente, revertir a un
paciente a ritmo sinusal si no se encuentra enLék farmacos mas empleados en este
contexto son los diuréticos del asa, espironolactECAS, betabloqueantes y la digoxina.
La terapia de resincronizacion cardiaca esta iddian pacientes con morfologia cardiaca
normal (biventricular) y persistencia de insuficdencardiaca pese al tratamiento médico
correcto, duracion del complejo QRS mayor o igudl28 milisegundos con bloqueo de

rama izquierda y ritmo sinusal.
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1.8 Evolucion

Pese a la tendencia a la benignidad de deternsradiopatias y al tratamiento de
otras, los pacientes no alcanzan la vida adulta wom normalidad completa a nivel
anatémico, fisiolégico o funcional. Incluso los eebs méas simples, como la
comunicacion interauricular, tienen una menor espsx de vida. Lesiones que
probablemente presenten mala evolucion son: coram&mntricular, lesiones cianéticas,
hipertensiéon pulmonar, sindrome de Shone, atregiagnar, y cualquier defecto que
asocie disfuncion ventricular. Como se ha comentpdeden aparecer complicaciones en
el curso de su evolucion natural, alteraciones asieomo consecuencia de intervenciones,
o alteraciones que no llegan a ser reparadas. @eetrestas encontramos alteraciones
electrofisiologicas, enfermedades valvulares, c©mtaitos, disfuncion ventricular,
hipertension pulmonar, hipertension sistémicapless vasculares sistémicas o pulmonares
y fenbmenos tromboembalicos entre otras. (4)

Los factores de riesgo descritos que aumentan taildad de estos pacientes son
la clase funcional, arritmias, cianosis, obstrugaiéntricular izquierda e isquemia cerebral.
(10) Las arritmias atriales y ventriculares se @spcon una alta mortalidad y suelen
requerir hospitalizacion con frecuencia. Las camdsticas anatomicas de base, la dilatacion
de camaras y las cicatrices quirargicas son lgsorssables de las frecuentes arritmias en
estos pacientes, y deterioran la clase funcional @an un tratamiento adecuado de la
cardiopatia en si.

Muchos de los adultos con cardiopatias congénitpgrados requeriran
reintervenciones con el tiempo debido a compligasoo lesiones residuales, correccion de

paliaciones, otras paliaciones o incluso el tragplacardiaco. La mayoria de las
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reintervenciones se realizan sobre obstruccionlesai¢o de salida, coartaciones y Fallots.
(91).

Se ha desarrollado la idea de los pacientes caliopatias congénitas tienen una
mayor tendencia a desarrollar patologia cardiacquieda. Patologia coronaria,
hipertensién, que empeorara la patologia congéstayacente, necesitando pues el

tratamiento de ambas patologias, la congénitagdairida. (92).

1.9 Comorbilidad

La comorbilidad es frecuente en adultos con cpatias congénitas, tanto
congénita como adquirida, y afecta de forma impeta la evolucion y tratamiento.

Las alteraciones del estado cognitivo e inteléesupueden ser co-hereditables, o
formar parte de un sindrome, presentes hasta @0%bde las cardiopatias congénitas. La
alteracion cromosOmica mas frecuente es el sindaem@own. (4, 12, 14bado que los
pacientes con cardiopatias congénitas cada veenpaes mayor esperanza de vida, las
complicaciones a largo plazo asociadas a estasa@tises se hacen presentes. Las
alteraciones esqueléticas no son infrecuentesemar en pacientes a los que se les realizo

una toracotomia precoz. Los trastornos hematolégicuetabolicos son frecuentes. (74)
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SINDROMES ASOCIADOS CON DEFICIENCIAS MENTALES
Sindrome Caracteristicas Generales Defecto Cardiaco

ALCOHOLISMO | CRECIMIENTO ANORMAL,FACIES CIA,CIV (30%)
ANORMAL, RETRASO MENTAL

DOWN RETRASO MENTAL, FACIES TIPICA, | CIV, ANOMALIAS
LIMFEDEMA DE LA VALVULA
AORTICA (40%)
NOONAN FENOTIPO TURNER, RETRASO COARTACION,

MENTAL, CROMOSOMAS NORMALES | MIOCARDIOPATIA
HIPERTROFICA,

CIA
TURNER CROMOSOMAS XO, DEFICIENCIAS COARTACION
ESQUELETICAS Y MENTALES (35%),A0RTA
BICUSPIDE
WILLIAMS DISPLASIA FACIAL, ESTENOSIS
BEUREN HIPERVITAMINOSIS D, HIPOCALEMIA, | AORTICA
RETRASO MENTAL SUPRAVALVULAR,
ESTENOSIS
PULMONAR

Los pacientes con cardiopatias congénitas tambignlen requericirugia No-
cardiaca y/o no relacionada con la cardiopatia. Determisadaervenciones son
especialmente frecuentes, por ejemplo sobre esmlm litiasis renal en pacientes con
cardiopatias cianodticas. Cualquier tipo de cirggia&stos pacientes supone un riesgo mayor
gue en la poblacién normal. El riesgo dependerdadeaturaleza de la cardiopatia, la
extension y caracter urgente de la intervencion.efonplo, la presencia de cortocircuitos
residuales puede ser causa de embolismos parajdagaresencia de enfermedad vascular
pulmonar puede impedir un aumento de perfusion poéntras una caida de resistencias
periféricas con imposibilidad de aumentar el gastaliaco, la presencia de cianosis dara
lugar a alteraciones hematolégicas, con mayor sielsgsangrado, anemia, un ventriculo
derecho sistémico puede descompensarse y caesuditiencia cardiaca congestiva, una

coartacion aortica puede dar lugar a tensionesiaé® elevadas aun tras la reparacion
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(bien sea por estenosis residual, por estenosastelea subclavia), etc. Antes de cualquier
intervencion seria conveniente realizar una ecomgrafia para evaluar la funcion

ventricular y circulacion pulmonar, y evaluar etae® general del paciente, ya que con
frecuencia estos pacientes presentan afectaciéwtrds o6rganos acompafando a la
cardiopatia congénita formando parte de un sindmmefermedades adquiridas. Algunos
factores predictores de mayor riesgo en adultos caodiopatias congénitas que van a
someterse a cirugia no cardiaca son: hipertensidmagmar, cianosis, cortocircuitos

sistémico-pulmonares, disfuncion ventricular, vientio derecho sistémico, circulacion de
Fontan, enfermedad obstructiva valvular, insuficiarcardiaca descompensada, arritmias,
hipertension sistémica, sindromes coronarios ydedtancional bajo. Las cardiopatias que
asocien hipertension pulmonar y cianosis serarues presenten mayor riesgo. Existen
determinadas medidas para intentar disminuir labpogd de complicaciones en estos
pacientes. El riesgo de sangrado puede disminoiesgante flebotomias previas cuando el
hematocrito es mayor del 65%. Vigilar las resis@neasculares periféricas durante el
manejo anestésico, ya que una caida de las misvdais plar lugar a empeoramiento de la
hipoxia. Controlar el manejo de fluidos para evitrinsuficiencia renal, frecuente en

cianodticos. El manejo postoperatorio también dgoriya que los pacientes deberan recibir
cuidados especiales como profilaxis antiendocatdiginticoagulacion, prevencion de

fendmenos tromboticos, de fallo renal.
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1.10 Cardiopatias adquiridas asociadas

Los pacientes con una cardiopatia congénita no @bleden padecer otra
cardiopatia, adquirida, durante su evolucion, Sju@ son mas propensos a ello. La
enfermedad coronaria y la cardiopatia hipertengilas arritmias son bastante frecuentes.
Aunque la aterosclerosis se manifiesta habitualeneotno enfermedad clinica en el adulto,
los cambios anatomopatoldgicos empiezan en undmepoecoz, y se pueden observar ya
en nifios de corta edad, incluso en fetos. Lastegtees de prevencion primaria iniciadas en
la infancia tienen un gran potencial, puesto quruedo de la enfermedad es mas reversible
en esta fas€93) Es importante destacar el papel de la obesidadtihén el desarrollo de
enfermedad cardiovascular en el adulto, y estaada wez mas frecuente entre los nifios
espafoles. Ademas reciente trabajo ha publicado que los nifios ggosl para la edad
gestacional tienden a la adiposidad visceral imchis tener sobrepesbos nifios nacidos
con cardiopatias congénitas tienden a presentarpeap al nacimiento, lo que, segun este
estudio, los convierte en poblacion de riesgo paesentar niveles elevados de insulina
rapida y receptores, y disminuidos de adiponectipar tanto obesidad, y por tanto son

poblacion diana para presentar cardiopatia cormearia edad adulté94)

Puede darse la situacion de necesitarse tratamiemunto de la patologia
adquirida y la congénita simultdneamente, por astae importante la relacion entre los

distintos especialistas.
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1.11 Urgencias

Las urgencias mas frecuentes en pacientes adutosardiopatias congénitas son
las arritmias, seguidas por la insuficiencia carajainfecciones, isquemia cerebral y

patologia de la raiz aodrtica. (74, 95).

Un estudio reciente multicéntrico sobre admisién en urgencias de adultos con
cardiopatias congénitas realizado en Alemania ha concluido que el 20% del total de
ingresos hospitalarios de adultos con cardiopatias congénitas fueron urgencias y el
principal motivo de ingreso fue cardiovascular (insuficiencia cardiaca, arritmias,
sincope, diseccién adrtica y endocarditis), y el 63% de las urgencias requirieron
cooperacion con otro servicio. Las cardiopatias subyacentes fueron: ventriculo tinico
(22%), tetralogia de Fallot (21%), transposicion de grandes arterias (14%) y otras

(43%). E1 70% de los pacientes se habian sometido a cirugia cardiaca previa (96, 97)

1.12 Trasplante cardiaco

Los trasplantes cardiacos en pacientes adultogamiiopatias congénitas son muy
poco frecuentes. Actualmente los pacientes coriamatias congénitas suponen un 1% de
los transplantes cardiacos en adultos. Esto caéleiaralgin momento dado la cantidad

creciente de niflos con cardiopatias congénitasllggan a adultos. De estos pacientes,
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algunos, puede, requeriran un trasplante cardiacaligfuncion miocardica secundaria a
lesiones no corregidas, lesiones residuales oiesygaliativas.

Estos pacientes suponen un desafio. Las dificidtgde se presentan son mayores
gue en la poblacién general. Las cirugias prewastencia de conexiones anémalas,
adhesiones, anatomias inusuales que hacen a mt&meguirirgicamente mas compleja.
La afectacion de la vasculatura pulmonar que oldigan trasplante corazén-pulmoén. El
postoperatorio es mas complicado dado la tendeneigor a padecer alteraciones de la
coagulacion, infecciones, hipertension sistémipalynonar.

La obtencién de donantes estd muy limitada. La anddiedad es menor, al igual
gue el peso, por lo general. Este hecho dificataldtencion de donantes, principalmente
en grupos jovenes. La mayor parte de los pacie(@8sl00%) han sido operados
previamentg1-5 veces), de forma paliativa o definitiva, hable recibido trasfusiones de
sangre. Como consecuencia, el tipaje linfocitafrogs-match”) resulta positivo con
mayor frecuencia. Se precisa de donantes muy dpstasus caracteristicas. (98)

Y ademas muchos de los pacientes presentan imponaorbilidad asociada o
afectacion de otros érganos como por ejemplo etdforgue puede presentar enteropatia
pierde proteinas, con disfuncion hepatica y refasias convierten a los pacientes adultos
con cardiopatias congénitas en un grupo de riesga @l trasplante cardiaco. Es muy
importante pues el conocimiento exhaustivo de gsiogentes antes de la cirugia. Estudio
de las funciones cardiopulmonar, renal, neurolgdiegatica, infecciosa, socioeconémica y
psicolégica. La evaluacion pretrasplante incluyecebcardiograma, ecocardiografia,
radiografia, monitorizacion Holter, cateterismosam®ancia o scanner. Se ha de tener un
diagnostico preciso de la anatomia. Las resistenesgsculares pulmonares deben ser

menores o igual a 5 unidades wood o presentar agiggte transpulmonar menor de 12
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mmhg. Si los valores fueran mayores seria convenigealizar una prueba de
reversibilidad con oxido nitrico. De todas formamsy lque tener en cuenta que en las
cardiopatias congénitas con flujo pulmonar aumentadvaloracion de las resistencias
pulmonares puede ser dificultosa e incluso impeedias contraindicaciones al trasplante
son: presencia de infeccién activa, positividachparus de hepatitis C o VIH, enfermedad
metabdlica severa, multiples anomalias congénitaseras, fallo multiorganico,
enfermedad maligna activa, alteraciones cognitivds comportamiento importantes.

Las cardiopatias que requieren trasplante con fmesiencia son los Fontan,
Mustrad, Senning, Transposicion corregida de gmandeerias, atresia pulmonar y
sindrome de Eisenmenger. (75)

Se ha detectado una mortalidad inicial aumentaoiasiderandose la presencia de
cardiopatia congénita como uno de los marcadoregeslgo mas fiables de muerte en el
primer afio postrasplante. Aunque los resultadasrgoIplazo parecen ser equitativos a
aquellos llevados a cabo en adultos con cardigpatquiridas o niflos (99).La
supervivencia a los once afios se estima en un 3@®W) En el caso de trasplante
cardiopulmonar los resultados son menos prometsdooa supervivencias de solo el 50%
a los tres afios (100) y de solo el 20% a los 1% 86). La causa mas frecuente de
mortalidad en el primer mes posttrasplante pulmesael fracaso agudo, entre el primer
mes y primer afo, la infeccion, entre el primereycér afio, el rechazo cronico y la
bronquiolitis obliterante, a partir del tercer aébrechazo crénico y la infeccion.

La necesidad de trasplantes cardiacos en paciadaekos con cardiopatias
congénitas va a ir en aumento conforme los padesdr cardiopatias congénitas tratadas
en infancia lleguen a la madurez. En los ultimosesta afios la supervivencia de los

pacientes con cardiopatias congénitas hasta laadldth ha aumentado de un 30% a un
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85%. Y se estima que hasta un 20% de los pacientesardiopatia congénita requeriran
un trasplante cardiaco en algun momento (1D&yla la edad joven de estos pacientes, hay
gue tener en cuenta que muchos de ellos posiblenper@dan requerir un retrasplante.
Tema muy complicado, dada la escasez de donantssrgsultados del retrasplante, que

actualmente presenta una supervivencia de sél@Pgleblos cuatro afos (99).

1.13 Profilaxis endocarditis

La endocarditis es la infeccion del endocardio a@hzon y grandes vasos por
microorganismos, siendo las estructuras mas fréeommte afectadas las valvulas
cardiacas. Las cardiopatias congénitas son un rfad#o riesgo conocido para la
endocarditis. El flujo turbulento causado por loadientes de presion provocados por las
anomalias estructurales predispone a la infec&bmiesgo de endocarditis infecciosa es
mayor pues en pacientes con cardiopatias congelhdigando hasta el 20-35%. (102)s
cardiopatias congénitas pueden clasificarse sedumiesgo de complicacion con

endocarditis:
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Comunicacion interauricular

Nulo o Bajo riesgo Estenosis pulmonar

Ductus reparado

Comunicacion interventricular reparada

Transposicion congénitamente corregida de los gaadsos
Drenaje venoso anémalo

Coartacion aorta leve

Ebstein

Marcapasos o desfibrilador implantable

Fontan

Riesgo moderado Coartacion aorta moderada/severa
Canal

Fallot

TGA

Truncus

Prolapso o hendidura mitral
Miocardiopatia hipertrofica

Defectos reparados con fuga

Protesis valvular cardiaca
Riesgo elevado Fistulas sistémico-pulmonares
Comunicacion interventricular

Valvula adrtica biclspide, estenosis adrtica o éritza

La principal fuente de bacteriemias es la cavidaal. cSe recomienda la profilaxis
antibiotica en los casos de riesgo moderado y étgv@iando se someten a procedimientos
gue les sitien en riesgo de bacteriemia, como puede procedimientos dentales,
genitourinarios, gastrointestinales y respiratoriosos Streptococos Viridians y

Staphylococos Aureus son los microorganismos nesiéntemente implicados, pero hay
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otros como los Enterococos, gram negativos, grugeCEK y hongos que estan
adquiriendo importancia.
Se recomienda profilaxis antibidtica en los sigtésrprocedimientos (103):
OOBroncoscopia (instrumento rigido)
OCistoscopia durante infeccion del tracto urinario.
[OBiopsia del tracto urinario o de la prostata.
OProcedimientos dentales con riesgo de sangradaaas 0 en mucosa.
OOAmigdalectomia y adenoidectomia.
ODilatacion esofagica y escleroterapia del esofago.
OInstrumentalizacion del tracto biliar obstruido.
[OReseccion transuretral de prostata.
ODilatacién instrumental uretral.
(Litotricia.

OProcedimientos ginecoldgicos en presencia degidac

Pese al diagnostico y tratamientos precoz y adecua mortalidad sigue siendo

elevada, llegando al 20-25%.

» Regimenes profilacticos antibiéticos ante proceelmios dentales, orales, respiratorios y
esofagicos.
1- Pacientes no alérgicos a la penicilina.

¢ Amoxicilina 2 gr (nifios 50 mg/kg) por boca 1 hordes del procedimiento.
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¢ Si no tolera por boca: amoxicilina o ampicilingrzev (nifios 50 mg/kg) entre
30 y 60 minutos antes del procedimiento.

2- Pacientes alérgicos a la penicilina. Una hora atgeprocedimiento.
¢ Clindamicina 600 mg (nifios 20 mg/kg) por boca dramiicina/claritromicina
500 mg (nifios 15 mg/kg) 1 hora antes del procediitaie
¢ Si no tolera por boca: clindamicina 600 mg/ev Y2orahantes del

procedimiento.

 Regimenes profilacticos antibioticos ante proceeltos genitourinarios vy
gastrointestinales.

1- Pacientes no alérgicos a la penicilina: Ampicilmamoxicilina 2 gr/ev mas
gentamicina 1,5 mg/kg/iv entre 30 y 60 minutos sardel procedimiento y 6
horas después del mismo ampicilina o amoxicilirga dral.

2- Pacientes alérgicos a la penicilina: Vancomicirgr &v (nifios 20 mg/kg) entre

una hora y dos horas antes del procedimiento mésgeina 1,5 mg/kg ev o

im.

En caso de presentar endocarditis se debe inrai@ntiento antibiotico ajustado a
los hemocultivos o de forma empirica con antibeqiea de amplio espectro, como
vancomicina y gentamicina, si el paciente la sitiradel paciente no admite demora. El
tiempo de tratamiento varia, pero en general sptaad periodo de cuatro a seis semanas
como adecuado, utilizando la proteina c reactile welocidad de sedimentacion globular

como indicadores de evolucion y manejo del tratatoie(72) Debido a la naturaleza
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invasora de la endocarditis de las protesis valgs]ehasta 40% de los pacientes afectados
debe recibir tratamiento quirdrgico. La persistarae fiebre, mal estado general, abcesos,
infecciones protésicas, complicaciones extracaadiamomo embolismos, infeccion por
brucella, coxiella, pseudomona, campylobacter ygbeninsuficiencia cardiaca, infeccion
descontrolada y afectacion valvular, son las irdaees de intervencion quirdrgica.
Generalmente, con la infeccién controlada, la irecion se realiza al cumplir las dos
semanas de antibioticoterapia recomendada (5) § demtenerse al menos tres semanas

mas. (72)

1.14 Anticoagulacién

Los pacientes con cardiopatias congénitas detadagmestan expuestos a riesgo de
embolismo o trombosis. Pueden precisar anticoaguilao antiagregacion de forma
preventiva.

Las protesis valvulares mecanicas precisan mantenetes de INR de 2-3 en
aorticas y de 2,5-3,5 en mitrales y en adrticasfitwitacion auricular. En casos de valvulas
biol6gicas no estd claramente establecido, antidaeign o antiagregacion, durante una
temporada o indefinidamente.

En caso de fibrilacion auricular se debe manteneiNR de 2-3. Cuando se va a
realizar una cardioversion eléctrica se realizantic@agulacion durante las tres semanas
previas y las cuatro posteriores al procedimieRin.casos de urgencia se administrara

heparina.
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En los casos de fistulas con protesis, cirugiaateah, sindrome de Eisenmenger,
stents y otros dispositivos de cierre se recomidadmticoagulacion/antiagregacion para
evitar fendmenos tromboembdlicos.

Ha de tenerse especial cuidado con la anticoagulagirante el embarazo. La
farmacocinética de los anticoagulantes orales cardbrante el embarazo, alterando su
accion, ademas estos atraviesan la placenta aflectdrfeto. Se han descrito el riesgo de
sangrado fetal y de embriopatias (hipoplasia nasiatocefalia, condrodisplasia punctata)
asociadas a los anticoagulantes orales con urdeimda del 6,4%. Ademas para la madre
existe un riesgo de mortalidad de 2,9%, hemorragmgras de 2,9% y fendémenos
tromboembdlicos de 3,9%. (104) En general se cersique los anticoagulantes orales
deben cambiarse por heparinas durante el embata®mo.heparinas no atraviesan la
placenta, siendo mas seguros para el feto, pede enerse cuidado por el efecto sobre la
madre y el posible sangrado a nivel de la uniorogpéacentaria.

En el caso de los antiagregantes como la aspign@ién existen los riesgos
potenciales de sangrado y embriopatias, pero mijgs,bg Gnicamente en el primer

trimestre de embarazo. A dosis bajas son seguros.

1.15 Embarazo

Durante el embarazo se producen una serie de camémodinamicos importantes.
El recuento de glébulos rojos aumenta en un 20-8@ovolumen plasmatico aumenta en
un 35-50%, lo que provoca un aumento del volumetulginte con anemia discreta. Se
produce un aumento de la frecuencia cardiaca yedescde las resistencias vasculares

sistémicas y pulmonares con ligera hipotension,esaiamdo asi el gasto cardiaco. Durante
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el parto este aumento es mayor. La anestesia,asiapyglisminuye este aumento. Los
cambios metabdlicos aumentan considerablementeordumo de oxigeno. Por estos
cambios las cardiopatias congénitas que suponganobstruccion fija o aquellas que
cursen con hipertensiéon pulmonar, seran mal toderadl no poder aumentar el gasto
cardiaco. Por otro lado, las insuficiencias, podetcenso de las resistencias vasculares,
seran bien toleradas. La mayoria de cardiopatiagécitas toleran bien el embarazo, pero
debe seguirse una vigilancia estrecha del pactemtnte el mismo.

Existen patologias de mas riesgo reconocido: esiteramrtica severa (gradiente
medio >40mmhg, o éarea <0,7cm2), coartacion imptataestenosis mitral severa,
disfuncion ventricular, valvulas mecénicas, sindzode Marfan, cianosis e hipertension
pulmonar. El riesgo mas elevado es el asociadindt@me de Eisenmenger, presentando
una mortalidad materna mayor o igual a 50%, gemenate posparto. (105) En las lesiones
obstructivas, como la estenosis aortica, la maiddlimaterna es del 17%, en la disfuncion
ventricular izquierda e insuficiencia cardiaca saves del 7%. En el caso de cardiopatias
cianoticas el riesgo es mayor para el feto, y epgrcional al grado de hypoxemia de la
madre, existiendo con frecuencia prematuridad § pago al nacer. En casos de saturacion
arterial < a 85%, solo 12% de los embarazos llegéérmino. (106).a mortalidad fetal
alcanza el 30% en casos de cardiopatias en clasefial NYHA IV.

Aquellas enfermedades en las que deberia conttanséi el embarazo son el
sindrome de Eisenmenger, hipertension pulmonaraddé > que la sistémica), Marfan
con dilatacion adrtica, coartacion o estenosisiaddevera, y disfuncion ventricular con
insuficiencia cardiaca en clase NYHA I1I/IV o fraén de eyeccion < 35%.

El momento del parto y la via deberian ser coattlad. En pacientes de alto riesgo

es mejor la induccion controlada del parto. Gensgate se prefiere el parto vaginal, pero
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en ocasiones no es recomendable. Las indicacioresedarea son la hipertension
pulmonar, lesiones adrticas inestables con riesgdigkccion, lesiones obstructivas severas
y el tratamiento con anticoagulantes orales en @hemto del parto, dado el riesgo de
hemorragia fetal intracraneal.

Otros riesgos:

Durante el embarazo la sangre se vuelve hipertalalgu en casos de cianosis, el
riesgo de episodios embolicos aumenta, siendo drdées los episodios de trombosis
venosa profunda, infartos pulmonares o infartosluaites.

La warfarina cruza la placenta. Puede producir dieagias fetales, aborto,
prematuridad y deformidades fetales. El mayor desgta entre las semanas 6 -12 de
embarazo. La heparina no atraviesa la placenta, tpampoco esta exenta de riesgos. Las
recomendaciones de la AHA respecto a la anticoaguiadurante el embarazo son la
administracion de heparina intravenosa continuaasos de riesgo y subcutanea de bajo
peso en el resto durante el primer trimestre, wiadadurante el segundo trimestre, y
warfarina durante el tercer trimestre hasta la s@n®6, cuando se deberia cambiar de
nuevo a heparina intravenosa continua. Suspendeéndas seis horas antes del parto.

Determinados farmacos que la madre puede estanttordeben suspenderse en el
embarazo, como los enzimas convertidores de amgioge y los bloqueantes de los
receptores de la angiotensina, porque pueden popatologia congénita y renal.

El cortocircuito derecha-izquierda aumenta enngbaazo al caer las resistencias
periféricas, esto aumenta la cianosis, sobretoditeaciones de hipertensién pulmonar. El
riesgo de fallecimiento es elevado.

La cirugia cardiaca durante el embarazo deberigdare®s. La circulacion

extracorporea, la hipotermia, los cambios de tensid@e perfusion afectan negativamente
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a la madre y al feto. Incluso en condiciones idealeriesgo de muerte fetal es de 15%.
(107) Cuando la cirugia es necesaria durante el embalarwejor periodo es entre las
semanas 24-28.

Los riesgos fetales mas frecuentes son la preidatuy el bajo peso. El riesgo de
aborto es mayor en el primer trimestre. Y siempagon en cardiopatias ciandticas.

El método de eleccion para la contracepcion debdiscutido con los especialistas.
Los anticonceptivos orales de estrégenos no debersarse en aquellas pacientes con
cardiopatias con riesgo de tromboembolismos (deast fibrilacion auricular,
hipertension pulmonar). Los progestagenos puedasacaietencion de liquidos, por lo que
habran de usarse con cuidado en pacientes coriciesgfa cardiaca. Los métodos de

barrera y la ligadura de trompas son en generahé&isdos de eleccion.

Mortalidad materna relacionada con la
clasificacion funcional de la NYHA

Clase Sintomas Mortalidad %
| Asintomatica 0,1
Il Disnea de grandes esfuerzos 0,5

1] Disnea de minimo esfuerzo

v Disnea de reposo

En general se puede considerar que la cardiopatia empeora un
grado durante el embal’aZO (108) J.Santos. Cardiopatias congénitas. ¢ Pueden tener

descendencia?. Jornadas andaluzas de cardiopatias congénitas
Noviembre 2008
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1.16 Estilo de vida

La capacidad al ejercicio es una medida exceldatéa calidad de vida de los
pacientes. Influye en las relaciones sociales,ida gocial, el trabajo. En pacientes con
cardiopatias congénitas esta limitada, tanto erelg@radas como en las no reparadas. Los
pacientes suelen presentar una disminuida capaciitall reduccion ventricular y
respuestas de los sistemas simpatico y parasiropalieradas. Pero generalmente las
cardiopatias reparadas sin defectos residualesratéte bien el ejercicio. Las
comunicaciones interauriculares, interventricularallots, coartaciones reparadas no
deben tener problemas, pero habra que tener espeaiciado si han dado lugar a dilatacién
o hipertrofia de cavidades en cuyo caso deberarirsdagilancia. Las cardiopatias que mas
se han asociado a muerte subita durante el epeitcari sido la hipertrofia miocardica, las
anomalias de las arterias coronarias, el Sindreniaifan y la patologia valvular aértica.
Otras menos comunes han sido las complejas, comrangposicion de arterias y el
ventriculo Unico y las asociadas a patologia vasq@uimonar. (109%e debe contraindicar
el ejercicio en pacientes que presenten hipertenmibmonar severa, cardiomegalia severa,
arritmias malignas o se encuentren en clase fuatlvn En cuanto a viajar en avion, no se
han observado problemas relacionados con la hipexem@yores que en individuos sanos,
pero si existe un riesgo mayor de presentar fenésmeomboembalicos.

A nivel laboral se han de analizar el estado figisicoldgico y mental del paciente
para elegir la correcta opcidn de trabajo. Se h&eder en cuenta que los pacientes con
cardiopatias severas no deben ocupar puestos quiersm esfuerzo fisico ni en los que la

vida de otros dependa de ellos.
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Aunque no es frecuente, la cardiopatia congénital@ser causa de discapacidad.
Valoracion de la deficiencia causada por una cpadia congénita: (EI Real Decreto
1971/1999, de 23 diciembre, establece los critetdamicos para la valoracion de la
discapacidad y del grado de minusvalia, asi comgle van a determinar la necesidad del
concurso de otra persona para realizar los actssesenciales de la vida y las dificultades
para utilizar transportes colectivos, publicadosekeBoletin Oficial del Estado de 26 de
enero de 2000.) (110)

- Clase 1:0%.

El paciente esta diagnosticado de una cardiopatigémnita mediante la historia clinica y
las pruebas complementarias adecuadas, mantenééadadase funcional 1 de la NYHA.
o ha sido sometido a tratamiento quirargico y remuentra en clase funcional 1 NYHA.

- Clase 2:1 a 24%.

El paciente esta diagnosticado de una cardiopatigémnita mediante la historia clinica y
pruebas complementarias adecuadas manteniéndadasenfuncional 2 de la NYHA. y
precisa tratamiento dietético y medicamentoso naatio. Existe dilatacion de las camaras
cardiacas sin datos de cortocircuito derecha-izdajeo hay evidencia de cortocircuito
izquierda-derecha con Qp:Qs<2:1; o la resistermsgwlar pulmonar esta elevada hasta un
méaximo de la mitad de la mitad de la sistémicafeztacion valvulares moderada. Se
incluira en esta clase el paciente que haya sidesgo a cirugia y cumpla los criterios
anteriores.

- Clase 3:25 a 49%.

El paciente esta diagnosticado de una cardiopatigémnita mediante la historia clinica y
pruebas complementarias adecuadas, manteniéndateserfuncional 2 6 3 de la NYHA,

y Precisa tratamiento dietético y medicamentosotimoado, y existen datos de
108



cortocircuito derecha-izquierda; o hay evidencia adetocircuito izquierda izquierda-
derecha Qp:Qs>2:1, o la resistencia vascular pudmesta elevada por encima de la mitad
de la sistémica, o la afectacion valvular (estenosiegurgitacion) es moderada o grave. Se
incluira en esta clase el paciente que haya sidesdo a cirugia y cumpla los criterios
anteriores.

- Clase 4:50 a 70%.

El paciente estd diagnosticado de una cardiopatigémnita mediante historia clinica y
pruebas complementarias adecuadas, manteniéndase fancional 4 de la NYHA., y
precisa tratamiento dietético y medicamentoso naatlo, pese a lo cual esta sintomatico,
y existen datos de cortocircuito derecha-izquierdahay evidencia de cortocircuito
izquierda-derecha Qp: Qs>2:1; o la resistenciautasesta elevada por encima de la mitad
sistémica, o la afectacion (estenosis o regur@itgoes moderada o grave. Se incluira en
esta clase el paciente que haya sido sometidoaigi@iy cumpla los criterios anteriores.

- Clase 5:75%

El paciente presenta cardiopatia congénita, cufoplparametros objetivos de la clase 4 y
su discapacidad es muy grave, dependiendo de @fsana para realizar las actividades de
autocuidado.

Es importante tener en cuenta la probleméticaleofa de contratar aseguradoras
para estos pacientes, incluyendo los seguros deywsalud. La disponibilidad de seguros
varia ampliamente segun paises. Los costos derdtamientos médicos son de gran
importancia para las compafiias de seguros privadws Espafia, el problema es menos
acuciante; ya que disponemos de la red generalgmda Sanidad Publica. Pero ésta debe
desarrollar estrategias para el manejo Optimo ti&s gsacientes y evitar asi el impacto

negativo que éste puede ocasionar a la sanidadftaahcieramente como en la asistencia.
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1.17 Terapia percutadnea

1953 Seldinger Técnica seldinger

1959 Sones Coronariografia

1966 Rashkin Septostomia auricular

1967 Porstman Cierre ductus

1970 Swan y Ganz Cateter con balén guiado de Swaz G
1975 Gianturco Embolizaciones arteriales

1976 Gruentzig Angioplastia transluminal

1982--- Kahn, Labadibi, Inoue Valvuloplastias

1984 Sigwart Stent coronario
1993 Angioplastia ramas pulmonares
1995 Amplatzer

Desde la primera intervencion realizada la expanside las técnicas
intervencionistas ha sido incesante. (111) Lagveteiones que mas se llevan a cabo en
adultos son la septostomia interauricular, valMalsa adrtica, valvuloplastia pulmonar,
angioplastia de coartacion aortica, cierre de dyctgierre de comunicaciones
interauriculares e interventriculares, cierre derten oval, embolizaciones arteriales y
angioplastias pulmonares. Actualmente se estan nyplantando valvulas adrticas
percutdneamente! Pero como toda intervencion, éstasarecen de complicaciones.

Arritmias, trombosis arteriales, laceraciones &@kes, insuficiencias valvulares,
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hemorragias, restenosis en casos de dilataciongdura de vasos, embolizaciones,
migraciones del dispositivo. Las complicaciones saiitiples, variadas, y pueden ser
severas. Las indicaciones de estos procedimierdnstaavia limitadas, realizandose
Unicamente en determinados pacientes que puedegfidi@rse mas de las técnicas
percutaneas que de la cirugia abierta. Alun asicatdiologia intervencionista en este

campo es una especialidad en crecimiento, peralejoe crecer y evolucionar en conjunto

con la cirugia cardiaca.

Sideris’ Patch

Occlusion De!

Flipper Detachable Coil

Coils de Giantt

postim

Amplatzer Duct/Occluder
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2. HIPOTESIS Y OBJETIVOS

En la dltima Conferencia de Bethesda (32nd Beth&Xuolaference: Care of the
Adult with Congenital Heart Disegda incidencia de cardiopatias congénitas se esiable
en 5-14 por cada 1000 nacidos vivos. Con una mangyalencia en nifios menores de un
afio de edad, y de sexo masculino. (109) En Espadenral afio de 4 a 5 mil niflos con
algun tipo de cardiopatia. La mayoria tiene camli@g leves que desaparecen con el
tiempo. Sin embargo alrededor de 2.000 nifios s@madps al afio en nuestro pais y al
menos 6500 en Europa. En Murcia, cada afio nacdB@e 200 nifios con cardiopatias
congénitas. (112) Actualmente en la region murciexiaten mas de 4000 afectados por
una cardiopatia congénita, de los cuales el 50#ayiéegado a la adolescencia. (11B)a
estimacién conservadora del numero de pacientesCavdiopatia Congénita que han
sobrevivido hasta la vida adulta arroja cifras nmagode 1000.000 casos en los Estados

Unidos, 1.200.000 en Europa y 100.000 en Esp@ia)

En 2009 los datos del centro regional de estadisiiicMurcia censan la poblacién
murciana de 2008 en 1, 426,109 habitantes; 722hé8atbres, 703,110 mujeres. De estos,
el grupo méas numeroso es el comprendido entre3€352aMfo0s. La esperanza de vida es de
80,4 afios, algo mayor en las mujeres. La causaugetenmas frecuente en la region de
Murcia es la cardiocirculatoria, 33,9% de todos fiaécimientos. Las malformaciones
congénitas suponen sélo un 0,3% de las muerte8).((@entro regional de estadistica
murciana. Revision en Mayo 2009)
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Un estudio epidemioldgico presentado en 1998 extiblla incidencia de
cardiopatias congénitas en la Comunidad Autbnomiluteia del 5,5 por 1.000 nacidos
vivos. Ademas la cardiopatia méas frecuente en meaigcidos fue la comunicacion
interventricular, con mas del 30% del total. Coesido soOlo las cardiopatias que
precisaron para su diagnéstico y/o tratamiento du&danvasivos, la incidencia fue del 2,9
por 1.000 nacidos vivos, representando practicaendeat mitad de todas ellas. Las
cardiopatias sintomaticas se manifestaron precaemea tal manera que menos del 15%
debutaron después de los seis meses. Hubo una imaigencia y mejor evolucion, de
forma global, en el periodo 1984-90 que en el 183F8por la mejora en los medios
diagnosticos y terapéuticos en este segundo perigdide forma individualizada, mejor
evolucion de la comunicacion interventricular y docto arterioso. Se observd mayor
mortalidad, estadisticamente significativa, cualedocardiopatias se asociaban con otras

anomalias extracardiacas. (114)

Este trabajo se basa en la hipdtesis de que ladémcia de adultos con
cardiopatias congénitas va en aumento, y por tasetesta creando una poblacion que va a

requerir un seguimiento médico continuado, paraugl se precisa de un plan de accion.

En la comunidad de Murcia sélo se practica cirwgiaiovascular en un centro, el
Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca, par fjue salvo circunstancias especiales,
las cardiopatias congénitas en adultos que requ@ragia habran de ser operadas en el

servicio de cirugia cardiovascular de este hospital
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La finalidad de esta tesis es evaluar las cartimpacongénitas en adultos que

reciben tratamiento quirdrgico en el servicio mamci de salud. Los objetivos son:

1. Establecer la incidencia de las cardiopatias congiéas en adultos en la region
de Murcia que han precisado tratamiento quirdrgico

2. Evaluar los tipos de cardiopatias existentes y susracteristicas y valorar el
diagnostico y tipo de tratamiento que reciben

3. Evaluar los resultados quirtrgicos a lo largo del priodo del estudio (126
meses)

4. Identificar las variables relacionadas con los redtados obtenidos y analizarlas
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3. MATERIAL Y METODOS

3.1. CRITERIOS DE INCLUSION

Para evaluar la cirugia llevada a cabo en lost@slgbn cardiopatias congénitas de
la region de Murcia se ha realizado un estudio rgds®, retrospectivo de las
intervenciones quirdrgicas realizadas en el permamprendido entre 1999-20009.

Los pacientes incluidos en el estudio son adultossiderando como tales a los
mayores de once afos, ya que esta es la edadgee kegun las normas del hospital, un
paciente deja de ser atendido en el area infaatilhdspital y pasa al area general de
adultos. Los pacientes han sido seleccionados aloérkele realizado cualquier tipo de
intervencion en relacion a su cardiopatia congénita

- Primeras intervenciones de una cardiopatia congénit

- Reintervenciones de la cardiopatia congénita

- Intervenciones sobre consecuencias cardiacas dealaiopatia congénita

(ejemplo: diseccion aortica en pacientes con pataaortica por Sindrome de
Marfan)

Con estas caracteristicas se han seleccionadaalniéd 93 pacientes.
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3.2. RECOGIDA DE DATOS

La informacion se ha obtenido de las bases de dd¢bsservicio de cirugia
cardiovascular del hospital e historias clinicaslafepacientes. Los datos obtenidos son
tanto de la intervencién quirdrgica y periodo deamsia hospitalaria, como del
preoperatorio y postoperatorio del paciente. latsslrecogidos han sido:

- Datos de filiacion: nombre y apellidos, fecha rdeimiento, direccién, codigo
postal, teléfono de contacto, nimero de seguridaidls nGmero de historia clinica, area de

referencia y fecha de ingreso.

- Datos preoperatorios:

o Epidemiolégicos: edad, sexo, peso, talla.

o Clinicos: diagnostico, factores de riesgo cardiouls (hipertension,
diabetes, dislipemia, obesidad, tabaquismo, enolisnantecedentes
familiares), comorbilidad, estado funcional, ciaugicardiaca previa,
intervenciones no quirdrgicas previas, cirugia nardi@ca previa,
tratamiento farmacologico.

o Diagnoésticos: electrocardiograma, radiografia deaxid analitica y
ecocardiograma. En determinados pacientes ademésakearon pruebas
como cateterismo, resonancia y valoracion de laifun pulmonar. Los
principales datos obtenidos de dichas exploracidmas sido: tension

arterial, temperatura corporal, ritmo cardiacomait respiratorio, funcion
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cardiaca, anatomia cardiaca, presiones, lesionetadss, presencia de otras

patologias.

- Datos y eventos quirdrgicos:

o} Procedimiento terapéutico: Tipo de intervencidi, d¢ abordaje, perfusion
y circulacion extracorpOrea, temperatura corpoilresis, materiales
empleados, anestesia, medicacion, hallazgos irgratmuios,

complicaciones.

- Datos y eventos postquirdrgicos:

o Seguimiento Intrahospitalario: tiempo de intubagiérploracion fisica y
otras pruebas exploratorias, tiempo de estanciauredad de cuidados
intensivos, tiempo de estancia hospitalaria, caraplones, morbilidad
hospitalaria, mortalidad hospitalaria.

0 Seguimiento Posthospitalario: estado funcional,la@gpion fisica y otras

pruebas exploratorias, morbilidad, mortalidad.
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3.3 VARIABLES

3.3.1- Edad vy sexo

3.3.2- Talla, peso, superficie corporal

Los pacientes son pesados y medidos el dia prdaiinéervencion quirdrgica en el
caso de ser una intervencién programada. En el dasona urgencia se toman como
referencia los ultimos datos conocidos aportadda &istoria clinica o por la familia.

La talla se mide en metros y el peso en kilogranh@ssuperficie corporal se

obtiene a partir de ldF6rmula de du Bols= P0,425 x T0,725 x 71,84.

3.3.3- Factores de riesgo preoperatorios

Los factores de riesgo son caracteristicas bicddgic conductas que aumentan la
probabilidad de padecer una determinada enferme&agden ser predisponentes,

causantes o condicionales de la enfermedad.

En el caso de las cardiopatias congénitas los résctde riesgo no estan claros
actualmente. Sélo conocemos factores de riesgocanstancias que favorecen tener un
hijo con cardiopatia: Padres de edad inferior ayl18uperior a 35 afos; antecedentes
familiares de cardiopatias congénitas; nifios cteradiones cromosomicas (sindrome de
Down, etc); factores maternos de diabetes, alcamoli lupus, fenilcetonuria y rubeola

durante el embarazo; ingesta de drogas durantaleirazo como anfetaminas, hidantoina,
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timetadiona, litium y talidomida. Aun asi se vawadorar diferentes factores que pueden

influir sobre la patologia cardiaca congénita.

- CARDIOVASCULARES:

Los factores de riesgo cardiovascular son aquedlamentan la probabilidad de
presentar una enfermedad cardiovascular. Losipales factores de riesgo son aquellos
cuyo efecto de aumentar el riesgo cardiovascularsida comprobado. Son agentes
causales, y dentro de estos encontramos la higérerarterial, diabetes mellitus,
dislipemia y tabaquismo. Los factores contribuysrsten aquellos que los meédicos piensan
gue pueden dar lugar a un mayor riesgo cardiovaispero cuyo papel exacto no ha sido
definido aun, como la hiperhomocisteinemia, la &t proteina c reactiva y el

fibrinbgeno. Predisponentes seran la obesidadsgdgntarismo.

En el caso de las cardiopatias congénitas losrésctde riesgo cardiovascular no son
exactamente considerados como factores de rieSg@sd si pueden influir en la evolucion

de la enfermedad, y en los resultados del tratami®or lo tanto se van a valorar:

- Tabaquismo (Aunque la nicotina es el agente agiivcipal del humo del tabaco,
otros compuestos y sustancias quimicas, tales enatquitran y el monoxido de
carbono, también son perjudiciales para el cora&oaleran la frecuencia cardiaca y
estrechan y lesionan las paredes de los vasos isangu contribuyendo a la
acumulacion de placa grasa en las arterias. Bssé@ngias quimicas también afectan

al colesterol y a los niveles del coagulante saregufibrindgeno.)
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- Enolismo

- Hipertension (cifras de presion arterial mantenjaasencima de 140/90 mmHgQ)

- Dislipemia (alteracion de las concentraciones pields y lipoproteinas en la sangre.
Las més valoradas son las alteraciones al alzasdeDL vy triglicéridos, y descenso
de los niveles de HDL).

- Diabetes

- Obesidad (indice de masa corporal (IMC = Ki/m mayor o igual a 30).

Composicién corporal indice de masa corporal (IMC)
Peso inferior al normal Menos de 18.5

Normal 185-249

Peso superior al normal 25.0-29.9

Obesidad Mas de 30.0

- FACTORES DE RIESGO GENERALES / NO CARDIOVASCULARE

Son factores que no se asocian directamente cpatédogia cardiovascular, pero

gue pueden comprometer la situacion del pacienteciyugia y por tanto los resultados de
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la misma: alergias, otras enfermedades conocidess procedimientos quirdrgicos. Por
ejemplo, una alteracién psiquiatrica que desembequegitacion postquirdrgica puede dar
lugar a que el paciente se movilice excesivameffiuliando la consolidacion 6sea, un
trastorno respiratorio puede dificultar la veniifec exacerbando la insuficiencia
respiratoria natural postoperatoria. Pequefiastampequefias complicaciones que alargan

el periodo postoperatorio y pueden dificultar laleeion del paciente recién operado.

- SINDROMES CONGENITOS:

Un sindrome congénito es un conjunto de sintomaignos que esta presente al
nacimiento. Los pacientes con cardiopatias corggpiieden formar parte de un sindrome
en el que se ven afectados otros érganos, siend@ropensos a presentar enfermedades
asociadas, que pueden afectar negativamente euffiecly posterior evolucion. Sindrome
de Marfan, Sindrome Holt Horam, Sindrome de Dowon Sindromes congénitos, que a
parte de presentar anomalias cardiacas, suelenamsmico tipo de anomalias y/o
deformidades como por ejemplo crisis epilépticagyotiroidismo o alteraciones

esqueléticas.

3.3.4- Antecedentes Familiares de cardiopatia conujéa

Los antecedentes familiares son el registro deelasionesentre los miembros de
una familia junto con sus antecedentes médicos. dmiecedentes familiares pueden

mostrar las caracteristicas de ciertas enfermedadlasna familia. Se sabe que son un
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factor de riesgo importante para padecer una qaatiep congénita. Evaluaremos los
pacientes de esta serie que tengan familiares idemporden también afectos por una

cardiopatia congénita.

3.3.5- Intervenciones quirurgicas previas

Algunos de los pacientes de esta serie han recimdas intervenciones quirdrgicas
sobre el corazoén.

Se puede actuar sobre la intervencion quirdrgiesi@y repitiendo la misma, ya sea por
fracaso de la intervencién o porque la evolucidinah del paciente o de la enfermedad lo
requieren, por ejemplo por envejecimiento de pi®teslvulares o agotamiento de
generador de marcapasos.

O podemos realizar otra intervencion distinta primera, también sobre la cardiopatia
0 sobre lesiones o secuelas causadas por lasentémes quirargicas previas.

Ademas se pueden realizar intervenciones no casliac no relacionadas con la
cardiopatia congénita, ya que muchos de los pasede esta serie presentan otras
malformaciones asociadas que también requiereantramto quirdrgico a lo largo de su
vida. Se tienen en cuenta Unicamente aquellayvareiones que han sido realizadas sobre
malformaciones o enfermedades de origen tambiémériio y/o que puedan haber

influenciado la cardiopatia.
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3.3.6- Procedimientos invasivos percutdneos previos

Al igual que las intervenciones quirdrgicas, latelivenciones percutaneas pueden
haber sido realizadas sobre la misma cardiopatavgla ser intervenida quirdrgicamente
por que esta no ha sido efectiva, sobre otra nm#oidon cardiaca asociada a la que se va a

tratar quirdrgicamente o sobre complicaciones s#amgs a la cardiopatia.

3.3.7- Ritmo cardiaco preoperatorio

Se estudia el ritmo cardiaco previo a la interi@mcen el momento de la
intervencion quirdrgica y durante la evolucion paede la enfermedad para valorar la
posible presencia de alteraciones. En el caso ekepiarse ritmo distinto del sinusal en
algun momento de la evolucion de la enfermedadak®ar si ha sido consecuencia de la

cardiopatia y si ha provocado algun cambio en akpée.

3.3.8- Diagnodstico preoperatorio

Los pacientes han sido clasificados sequn los disficos de la primera intervencién

que se les realiza en el servicio. (Asi, si un gaei ha sido intervenido de comunicacion

interauricular hace unos afos y en nuestro servigole implanta un marcapasos por

blogueo auriculoventricular, el diagnéstico por glie aparece sera de alteracion de la

conduccidn, v si un paciente es intervenido detagdn adrtica y varios aflos después de

estenosis adrtica en nuestro mismo servicio, ejrdigtico sera de coartacion aortica.)
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DIAGNOSTICO

- COMUNICACION INTERAURICULAR

- COMUNICACION INTERAURICULAR MAS OTRA CARDIOPATIA(dada la gran
frecuencia de pacientes con esta patologia sedaarun grupo diagnéstico aparte,
distinto tanto de la CIA aislada como de la asaéiade varias cardiopatias)

- COMUNICACION INTERVENTRICULAR

- ALTERACIONES DE LA CONDUCCION

- INSUFICIENCIA AORTICA

- ESTENOSIS AORTICA

- ENDOCARDITIS AORTICA SOBRE VALVULA PATOLOGICA COMNGENITA

- DISECCION AORTICA SOBRE AORTA PATOLOGICA CONGENAN

- PATOLOGIA MITRAL

- COARTACION AORTICA

- CONDUCTO ARTERIOSO PERSISTENTE

- CANAL AURICULOVENTRICULAR

- TETRALOGIA DE FALLOT

- OTRAS

- ASOCIACIONES DE VARIAS CARDIOPATIAS
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3.3.9- Estado funcional preoperatorio. Criterios desvaluacion

El estado del paciente es evaluado clinicamenteraralo sus sintomas y signos, y
funcionalmente. El método bésico empleado es ksifidacion de la NYHA (New York
Heart Asociation), para la clasificacion de paasnton insuficiencia cardiaca segun su
estado funcional. Fue propuesta en 1928 y revisadarias ocasiones, la ultima en 1994.
Designa cuatro clases (I, II, lll y 1V), basand&selas limitaciones en la actividad fisica
del paciente ocasionadas por los sintomas cardiacos
Clase I No limitacion de la actividad fisica. Letimidad ordinaria no ocasiona excesiva
fatiga, palpitaciones, disnea o dolor anginoso.

Clase Il Ligera limitacion de la actividad fisic@onfortables en reposo. La actividad
ordinaria ocasiona fatiga, palpitaciones, disndalor anginoso.

Clase Il Marcada limitacion de la actividad faicConfortables en reposo. Actividad
fisica menor que la ordinaria ocasiona fatiga, iptnes, disnea o dolor anginoso.

Clase IV Incapacidad para llevar a cabo cualgamividad fisica sin molestias. Los
sintomas de insuficiencia cardiaca o de sindrorgéeso pueden estar presentes incluso

en reposo. Si se realiza cualquier actividad fistanalestar aumenta

Para aumentar la objetividad de la clasificaci@a®adieron a cuatro nuevas clases
(A, B,CyD)en1994.
Clase A No evidencia objetiva de enfermedad caediowlar.
Clase B Evidencia objetiva de minima enfermedadicaascular.
Clase C Evidencia objetiva de moderada enfermeaatiovascular

Clase D Evidencia objetiva de severa enfermedatiaascular
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La AHA (American Heart Association) en 2001 cre6 ooevo método de
clasificacion de la insuficiencia cardiaca (115):
a).Ausencia de sintomas. Ausencia de alteracionesidnales y estructurales del
pericardio, valvulas o miocardio. Alto riesgo desuficiencia cardiaca por presencia de
otras enfermedades: hipertension arterial, diabetediopatia isquémica, abuso de alcohol,
farmacos cardiotoxicos.
b).Aparicion de dafios estructurales cardiacos artiente ligados al desarrollo de
insuficiencia cardiaca (hipertrofia ventricular uzerda, disfuncion ventricular izquierda)
pero sin sintomas clinicos.
c).Clinica actual o previa de insuficiencia cardia@mn anomalias estructural subyacente.

d).Dafo estructural, marcados sintomas inclusegoso a pesar del tratamiento

3.3.10. - Manifestaciones clinicas

Conjunto de sintomas y signos que caracterizanfermedad.
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3.3.11. - Escalas de riesgo preoperatorio. Critersode evaluacion

Como métodos para evaluar el riesgo preoperataiondrtalidad en la cirugia
cardiaca se utilizan las escalas de riesgo Parsgniiroscore (European System for

Cardiac operative risk evaluation).

EUROSCORE

Valores aditivo y logistico (mayor precision erptadiccion de pacientes de alto riesgo)

Factor de riesgo Valor
Edad. (por cada 5 afios por encima de los 60 gfios) 1
Enfermedad pulmonar crénica 1
Arteriopatia extracardiaca 2
Disfuncion neurolégica 2
Cirugia cardiaca previa 3
Creatinina > 200mmol/L 2
Endocarditis activa 3
Estado preoperatorio critico 3
Angina inestable con nitritos iv 2
Fraccién de eyeccion de 30-50% 1
Fraccién de eyeccién menor del 30% 3
IAM reciente, Gltimos 90 dias 2
Hipertension pulmonar >60mmhg 2
Urgencia 2
Intervencion distinta de bypass coronario 2
Cirugia de la aorta toracica 3
CIV postlIAM 4
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PARSONNET

Factor de Riesgo:

Valor asignado:

Sexo femenino 1
Fraccion de eyeccién

Buena >50% 0
Moderada 31-49% 2
Baja <30% 4
Edad

70-74 7
75-79 12
>80 20
Obesidad morbida 3
Diabetes 3
HTA (>140 TAS) 3
Primera reoperacion 5
Segunda reoperacion y sucesivas 10
Contrapulsacién adrtica preoperatorio 2
Reseccion aneurisma de VI 5
Una valvula mitral 5
Una valvula aértica 5
Una valvula trictspide 5
Vélvula+ revascularizacion coronaria 2
Vélvula adrtica con gradiente transvalvular > 120mgm 7
Vélvula mitral con presién pulmonar >60mmhg 8
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Parsonnet pulmonar: 2-10

Asma Si no
EPOC Si no
Intubacién preoperatorio|  Si no
Pdrpura trombocitopénica Si no
Idiomatica

PAP media mmhg

Parsonnet cardiaca: 0-50

Parsonnet vascular: 2-10

Aneurisma abdominal adrtico asintomatico i
Enfermedad carotidea oclusion total unilateral si 0
Enfermedad carotidea bilateral di n
Aneurisma torécico disecante si n
Enfermedad vascular periférica severa Si

Insuficiencia adrtica aguda

Shock cardiogénico

Cardiomegalia

si | no

Insuficiencia cardiaca congestiva

si  ho

Endocarditis activa

si | no

Endocarditis tratada

n
>
[®)

ACTP fallida aguda

Enfermedad de tronco, angina inestable

si | no

Insuficiencia mitral aguda

Dependencia de marcapasos

si |no

IAM transmural >48horas

CIV aguda

si | no

Taquicardia/fibrilacién ventricular/muerte subitzogtada| si| ng

Parsonnet hepato-renal: 0-10

Dialisis si| no

Insuficiencia renal sl ng
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También se tiene en cuenta para valorar el riefgs aspectos como: la presencia
de neoplasia activa, sida activo, crioaglutinin@ghazo a sangre y derivados, trastorno
neuroldgico severo, paraplejia, distrofia musculemiparesia, y la adiccion a drogas o

alcohol, con puntuaciones de 0 a 50.

El riesgo quirargico se estima:

Puntuacion Riesgo
0-4 0-5%
5-9 5-10%
10-14 10-15%
15-19 15-20%
>20 >20%

Un estudio reciente publicado intranet en la ravistensive Care Medicinsugiere
gue el uso de estas escalas no es apropiado pasapasientes porque sobreestiman el
riesgo de los pacientes. (1) este estudio los pacientes con aorta bicugpasentaban
un score de 5, los Fallot de 5,5, las cardiopaifaples de 3 y las complejas de 6. Sélo dos
pacientes de ciento cincuenta y seis fallecierox@ del grupo de Fallot y uno de las

cardiopatias complejas.
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Recientemente se han desarrollado unos modelosstdatifecacion de riesgos,
internacionalmente aceptados y validados, mas #gascpara valorar la cirugia cardiaca
congénita, el RACHS 1 (2001) y el Aristoteles (208 basan en el diagnéstico, las
operaciones principales, las complicaciones y &xtofes de riesgo preoperatorios para
valorar el riesgo de morbilidad y mortalidad deosgtacientes, pero en nuestro servicio no
se emplean de momento.

El RACHS 1 (Risk Adjustment in Congenital Heart §ny) ha sido publicado por
Jenkins (117) en el afio 2002. Fue creado por upogde once expertos en cardiopatias
congénitas de Estados Unidos (cardi6logos y cingamanejando datos de dos grandes
bases de datos multiinstitucionales. Consta dentsete nueva intervenciones de cirugia
cardiaca (abiertas y cerradas) distribuidas encsg¢ggjorias de riesgo (1: menor riesgo, 6:
maximo riesgo). Los riesgos de mortalidad paradlsentes categorias fueron; categoria
1: 0,4%; categoria 2: 3,8%; categoria 3: 8,5%grata 4: 19,4%; y categoria 6: 47,7%. No
se estimé la categoria 5 por la escasez de datos.

El Método Aristételes ha sido publicado por LacdBayet (118) en el afio 2004.
Ha sido elaborado a partir de 1999 por cincuentaugtro cirujanos pediatricos
pertenecientes a cincuenta centros de veintitré&sepdentre ellos Espafia), representantes
de las cuatro sociedades internacionales mas iemgest de cirugia cardiaca pediatrica.
Introduce el concepto de complejidad que es la sudelapotencial de mortalidad
(mortalidad a treinta dias), mas el potencial debiidad (tiempo de estancia en unidad de

cuidados intensivos) mas el potencial de dificutéamhica del procedimiento.
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3.3.12- Variables quirurgicas:

- Monitorizacién y anestesia. Todos los pacientes g a ser intervenidos de
cirugia cardiaca tienen monitorizacion constantelalgresion arterial, no invasiva e
invasiva, electrocardiograma, palas externas ddibdéslor, saturacion periférica y
cerebral, temperatura esofagica y vesical. Se haideiresis constantemente con una sonda
vesical. Se toma una via central a nivel de la prgaterna y otra via venosa periférica.
Como vias arteriales, se toman la radial, humerédneooral. Salvo las comunicaciones
interauriculares o interventriculares simples, daa coartaciones, a todos se les introduce
un catéter de Swan Ganz. Se coloca la ecograffaesufagica previamente a la
intervencion. A los pacientes que van a recibir cinagia menor y no requieren anestesia
general Unicamente se les coge una via venosa.

Toda la cirugia cardiaca a excepcion de los masoapg desfibriladores se realiza
con anestesia general y con intubacién endotraqueead tubo de HiLo Lanz, de
Mallimckrodt ®. Generalmente todos los pacientgsiesin un mismo protocolo anestésico
gue consiste en: Premedicacion con diazepam (10 fewgtanilo (150 microgramos),
Solumoderin (250-500 mg segun peso) y profilaxigibédtica con vancomicina y
gentamicina. . Ademas se le pone una dosis de &eaidexamico de 25 mg/kg en 100 cc de
suero fisiologico a pasar en media hora, y luegdes® una perfusion continua de 1 gramo
en otro suero de 100 durante la cirugia (si elgraeies enfermo renal la dosis se baja a 10
mg/kg). (Los pacientes operados antes de la ratilada aprotinina recibian una dosis de 2
millones de unidades en suero fisioldgico iniciaiteemas una perfusion de 500 mil

unidades/hora durante la intervencion).
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La induccién consta de cistracurio (0,2 mg/kg) gpgmfol (3mg/kg) o fentanilo (5
microgramos/kg) y etomidato (3-5 mg/kg) en los uddves o con fraccion de eyeccion
deprimida. ElI mantenimiento se realiza con oxigeine (al 60%), sevoflorano (al 1-2%),
remifentanilo 0,3-0,5 microgramos/kg/minuto), y  ta@asurio (0,6-1,2
microgramos/kg/minuto). En los casos en los quepreyea una cirugia que permita
despertar y extubacion precoz se le realiza ademasraquianestesia con morfina (0,2
mgr) mas (fentanilo 20 microgr), y el mantenimies® realiza con fentanilo en vez de
remifentanilo para evitar las hiperalgesias de teebba analgesia de rescate consta de
metamizol (2 gramos) mas cloruro morfico (10-15)nmgr

La dosis de_heparinaicial para toda intervencion es de 3 mg/kg dsopal 5%.
Posteriormente se revertira con una dosis de piogigual.

Los pacientes que van a ser sometidos a implaetesaticapasos, desfibriladores y
recambios de generador, se operan con anestealatotmepivacaina. Posteriormente se
induce una sedacién en los casos de desfibrilag@rasinducir una taquicardia ventricular

y comprobar el funcionamiento del desfibrilador.

- Intervencion quirurgica: El Protocolo en caso dagiia cardiaca extracorpoérea:

-Diseccion y abordaje del campo quirargico.

-Exposicion del pericardio con puntos de seda &@azno reabsorbible triangular del
namero 2. (Lorca Marin ®).

-Canulacion arterial y venosa. Canulas aértica@l&ench, de Edwards Lifesciences ®.

Canulas Atriocava 32-34 — 36-46 french, Callmeddivarrk Eur ®. Céanulas bicava
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acodadas maleables 28-40, Edwards Lifescience€®tamarfo de las canulas varia en
funcion del tamafio del paciente. La canula adgiéaticamente siempre es de 22 french.
-Colocacion de vent (Medtronic ®), y cardioplejierograda/ retrograda (Medecor. NGC
Medical Spa. ®).

Los puntos se realizan con sutura no reabsorbibée ndonofilamento.
Prolene.Ethicon ®. (Aorticos: Canulacion adrticaanulacion cava Unica + vent a nivel de
vena pulmonar superior derecha. Mitrales: canutacidrtica + canulacion bicava.
Comunicaciones interauriculares o interventricdar€anulacion aortica + canulacion
bicava. Disecciones aérticas agudas: canulacidaraxion canulas flexibles con conector

recto de Callmed ®. )

- Circulacién extracorpérea:

La circulacién extracorpore@s un concepto que se basa en la derivacion

cardiopulmonar de la sangre del organismo, queeaza mediante bombas para la

perfusion (de rodillos, centrifugas) y la oxigedacde la sangre mediante una bomba de

oxigenacion.
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Circulacion extracorpérea

La Bomba de circulacion extracorpdrda la que disponemos es la Stockert Slll.

Consta de cabezal de Stockert SCP centrifuga Rewul(Stockert ®.) El sistema de tubos
del circuito es de Sorin ®, el oxigenador es Avd@iteco D903 de Sorin ®, el
hemoconcentrador es de Sorin ®, la cardioplejideeklaquet, USA ®, y el intercambiador
de calor es de Stockert ® doble, con un compreas@ @l paciente y un compresor para la
cardioplejia.

Circuito: 100 cc de albumina + 500 cc de Ringetafac+ 500 cc de plasmalite/isofundin +
250 cc de manitol al 20% + bicarbonato 20 unidaddsmolar + heparina 100 mg al 5% +
Acido tranexamico 25mg/kg de peso.

(Antes del 2008 se utilizaba en vez de acido traméso, Aprotinina (Trasylol) 2 millones
de unidades.)

Cardioplejia: 4/1: tres partes de sangre + unametsuero fisiologico, al 10% o al 5% de

potasio.
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(Si es un enfermo renal se pone menos dosis de @eidexamico, con 10 mg/kg de peso
del paciente)

Para mantener un control a lo largo de la perfusiérrealizan gasometrias cada diez
minutos.

Generalmente las intervenciones se realizan castdripia ligera (33-35 grados), salvo en
disecciones en las que se realiza hipotermia pdafu<20 grados), y algunas

intervenciones que se realizan en normotermia (#&80s).

- Técnicas quirdrgicas:

o Cirugia Adrtica:

La raiz adrtica es el segmento anatémico entrerriculo izquierdo y la aorta
ascendente. El anillo aortico, las cuspides a&iit@s senos aodrticos y la union seno
tubular, son los componentes de la raiz aortiaagibnan como una unidad. La dilatacion
de la aorta ascendente y la insuficiencia adrtima ftecuencia van acompafadas. La
dilatacion de la raiz puede deberse mas especédit@mal aumento del diametro
sinotubular, intersinusal o del propio anillo adoti Hay que establecer los diametros
normales, del anillo adrtico (13 £ 1 mm/m2), diamentersinusal (19 £ 1 mm/m2), unién
sinotubular (15 £+ 1 mm/m2) y de aorta ascendente 12 mm/m2). Se define un
aneurisma cuando el diametro de un vaso es 50%rmagosu valor normal. Cuando esto

ocurre esta indicada la intervencion quirtrgica9jl
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Didmetro de aorta

Unién sinotubular { 1.6 cm/m?)

Senos coronarios (2,1 em/m?)

Unidn ventriculo-artenal (1,8 em/m?)

(120) Imagenes geométricas de la raiz adrtica segun Kunzeiml. Saez
Ibarra. Cirugia conservadora de la valvula adrtic&irugia Cardiovascular,
vol. 12, Num. 4/2005

ELECCION DEL PROCEDIMIENTO QUIRURGCOEN DILATACION AORTICA
{119} M. concha Rui; Trasmisats guirtrgice d ko rat; &= aort. Cirugin Cardisvesculer, vol 14, Niow 42007
PATOLOGICA, EDAD | NORMAL MORMAL TUBO
AVANZADA SUPRAAORTICO(+
PROTESIS)
HOMODNIERTO
BATOLOGICA NORMAL PATOLOGICA BENTALL DEBONO
EDAD = 50 AR08 ROS3
HORMMAL NORMAL PATOLOGICA REMODEL ANIENTO
(YACOUE/DAVID)
MORMAL NORMAL BATOLOGICO BENTALL DE BONO
REMODEL ANMIENTO
+PLASTIAANILO
ENDOCARDITIS NORMAL MORMAL O INIERTO BIOLOGICO
PATOLOGICA BENTALLDEBONO
. En el caso de que lo Unico afectado sea la valaditica sin

afectacion de la pared adrtica (ni dilatacionesgstiechamientos) el procedimiento
quirargico constara de un recambio valvular aortpar una proétesis sin mas

generalmente. La via de abordaje es a través daart@omia, unos dos dedos por
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encima del plano valvular (repliegue graso de l&aoSe explanta la valvula y tejido
calcificado. Se colocan puntos dobles con pleddetdi-cron (sutura trenzada de
poliéster. Synecture ®) de 2 0 con aguja de 17 mudeando el anillo valvular
(generalmente en nimero de nueve a trece puni@gén st tamafio del anillo). Los
puntos se pasan por la nueva prétesis. La pragesoloca dentro del anillo y los

puntos se anudan, comprobando que la protesis tpimdamplantada en el anillo.

F.Gonsalves, J.Llosa. Principios de cirugia cardiaca. Un.Oviedo

" La técnica de Manouguian consiste en realizar noigion desde la
comisura entre el seno no coronario y el seno é&duia través del trigono fibrosos

interventricular extendiéndola hasta la valva antede la mitral. Posteriormente un
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parche es suturado en forma de V a nivel del defeditral y anillo adrtico,

permitiendo asi la ampliacion del anillo. (121)

J. Thorac. Cardiovasc. Surg. 2005;129:869-874. Midterm results of Manouguian
double valve replacement: Comparison with standard doubl e valve replacement H —
Okuyama et al o

£ T,

Continuidad mitro-adrtica

e
>
P
i
1
parche [l
| - a-""rrr l Anilo mitral ampliado
h d-.-ﬂ-;
Anillo aértico ampliado
" La técnica descrita por Morrow en 1968, «miectosuladrtica»,

consiste en una reseccion de tejido subadrticaet®b hipertrofico. Incrementando
asi el diametro del tracto de salida ventriculaméhuyendo la velocidad del flujo de
la sangre a su paso y con ello la fuerza de atmaatel velo anterior de la valvula

mitral debido al efecto Venturi. (122)
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" Recambio por un Tubo supraadrtico. Mediante comduptotésicos

se recambia la aorta ascendente sin necesidadeaeeinir sobre la valvula aértica.
En el caso de una diseccion por ejemplo, sin afggtade las arterias coronarias ni
plano valvular, tras la seccion del segmento dagcaon pegamento biolégico se

cierran los bordes del segmento y posteriormenitgesgone un tubo proteésico.

" La técnica de Bentall- Bono consiste en recambiatalvula adrtica

y aorta ascendente en conjunto. Se seleccionampndtesis vascular y valvular del
diametro necesario, la dltima es 1-2 mm menor guy&imera. (Injerto valvulado St.
Jude Medical Masters HP. SIJM Inc. ®) Se efectdgaleion de la protesis valvular al
anillo aortico, quedando el conducto en su sitifindevo. Se aproximan las paredes
del aneurisma al tubo de Dacron para determinaitiel de implantacion de los
ostium coronarios izquierdo y derecho, que posteriormesge anastomosan al
conducto, ya sea directamente mediante la téceicebdton” o usando un conducto

vascular en el caso de que pudieran quedar a terig@oénica de Cabrol”. (123)

. La técnica de David consiste en el reimplante dedlaula adrtica
del propio paciente dentro de un conducto artifijae sustituye toda la aorta
enferma. Se realiza una aortotomia y se inspeatimsavelos adrticos y el resto de la
raiz de aorta. Si se considera que la valvulacods conservable, se reseca toda la
aorta enferma dejando unos bordes de 2-3 mm de pareorta junto con los velos
valvulares. Para reconstruir la aorta se usan tulmss de Dacron. Posteriormente se

reimplantan las arterias coronarias. (124)
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Técnica de reimplantacion de David

J. Saez Ibarra. Cirugia olervadora de la valvularica. Cirugfa Cardiovascular, vol. 12, Nam. 4/2005

o Cirugia valvular mitral, pulmonar o tricuspidea

» Recambios valvulares por protesis mecanicas odicdé

= Reparaciones, anuloplastias.
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a. Principios de cirugia cardiaca. Un.Oviedo

0 Reparaciéon de comunicaciones Interauriculares

Para la reparacion de cualquier tipo de comunicaaiderauricular usamos un
parche, generalmente de pericardio bovino (St. Mddical Inc ®), o de pericardio
autélogo, que se sutura a los bordes del defeetoardolo. La sutura suele ser prolene

(Ethicon ®) de 5 Os de aguija cilindrica de 17 momtioua.

0 Reparacion de Comunicaciones Interventriculares

Para le reparacion de cualquier tipo de comunicatiferventricular usamos un

parche de pericardio bovino (St. Jude Medical IN¢ Gue se sutura a los bordes del
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defecto, cerrdndolo. La sutura suele ser proleti@g@h ®) de 5 Os de aguja cilindrica de

17 mm, continua.

o Dispositivos de estimulacion cardiaca

Un marcapasos es un dispositivo electréonico qudaemapulsos eléctricos al
corazon para mantener un ritmo normal. Existenrdogemodos de estimulacién mediante
marcapasos. Los mas frecuentes son:

VVI: El electrodo se sitia en el ventriculo derechetecta si hay o no latido
ventricular propio y si no lo hay envia un estimeiliéctrico del generador al ventriculo que
se contrae totalmente independiente de la confraaairicular que se realiza normalmente
por estimulo del nodo sinusal. Con el marcapaso W&lhay sincronizacion entre la

contraccion auricular y ventricular.
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AAI: Estimula la auricula y es inhibido por la det&n de la actividad auricular
espontanea. Indicado Unicamente en la enfermedaddelo sinusal.

VDD: Es un marcapasos de doble camara pero ties®lorelectrodo, sensando en
auricula y en ventriculo. Pero solo estimula er @itmo. La indicacion principal de este
modo es en aquellos enfermos que tienen consetaddacion auricular y trastornos de
conduccién auriculo-ventricular y no presentartrarés auriculares.

DDD: consta de dos electrodos independientes, wmigudar y otro ventricular

capaces cada uno de detectar y estimular la aaiycell ventriculo.

Un desfibrilador automatico implantable es un dssfivo electronico con funciones
de cardioversion eléctrica sincronizada, estimdlaciantitaquicardia, estimulacion
antibradicardia, y actualmente, capacidad parastregi y almacenar los episodios

arritmicos. El electrodo de desfibrilacion para tescargas actualmente se sita en el

144



ventriculo derecho. (MONOCAMERALES) En casos indims, estos dispositivos pueden
tener ademas la posibilidad de una estimulaciéengado en auricula derecha mediante un
segundo cable. Existen dispositivos que aportaterger cable implantado en una rama
tributaria del seno coronario (cercano por tanteeakriculo izquierdo), con la intencién de
conseguir la resincronizacion cardiaca mediante dstimulacion biventricular.

(BICAMERALES).

o Otras intervenciones: cierre de ductus, fistulanmsco-pulmonares,
reparaciones de coartacién aodrtica, bypass comnampliacion tracto de
salida ventricular, reparacion de aneurismas deabel, reparacion de

canales auriculoventriculares.

- Para finalizar la intervencion y desconectar algrge de circulacion extracorporea
primero hay que recalentar al paciente a una teatyrer corporal normal (34-36°). Se
puede utilizar medicacion vasodilatadora (nitrofaegsolinitrina) para que el
calentamiento sea mas homogéneo. Es necesario léacardioplejia y otros productos
usados durante el bypass, y productos que se fqumdncto del metabolismo. Para ello es
necesario mantener una presion de perfusion delealoe de 75-80 mmhg. Se debe
eliminar la mayor cantidad de aire de las cavidadediacas antes de salir de bomba. Para
ello se llenaran las cavidades completamente, [geaasl aire residual, se expanden los

pulmones (40 cm H20) y se inicia la ventilacionrgpaliminar aire de las venas
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pulmonares, y se mantiene una aspiracion contintavas de vent y/o aorta ascendente
tras el inicio del latido.

La circulacion extracorpdrea es una condicién siolfhgica en la que la sangre esta
continuamente expuesta a las superficies extra@lasirguito. Se provoca una respuesta
inflamatoria generalizada. Tanto el sistema celuymo el humoral quedan
comprometidos; el complemento, la coagulacion, istesia de la kalicreina y la
fibrinolisis; como consecuencia de la respuestanmdtoria inducida por la activacion de la
fase de contacto. El bypass cardiopulmonar se asm un escape capilar difuso que
conduce a la acumulacion de liquido en el espateysticial. La magnitud y duracion de
este escape capilar son directamente proporcionaleta duracion del bypass
(aproximadamente 1 litro/m2 de superficie corpgrat hora de bomba) y el problema
puede persistir durante mas de veinticuatro h@d83.Por lo general el paciente presenta
una diuresis abundante durante las primeras h@lagodtoperatorio. De forma rutinaria
deben pautarse entre 1500-2000 ml de suero salinger en veinticuatro horas con aporte
de potasio para compensar las perdidas por larf@libas situaciones de hipotension
moderada por hipovolemia (intravascular) debeneginse con pequefas cantidades de
coloides sintéticos, evitando el dextrano por tastbrnos de coagulacion que producen. El
aporte de cristaloides debe moderarse ya que essneficaz que los coloides para
normalizar la presion arterial y puede conducir ra halance hidrico excesivamente
positivo. (84)La respuesta inflamatoria, en su version mas sepaegle dar lugar a clinica
de disfuncién pulmonar, disfuncion renal, diatdsgsnorragica, aumento de infecciones,
aumento del liquido intersticial, leucocitosis, a@nstriccion y fiebre. En el caso de las
cardiopatias congénitas cabe destacar ademas wr grayglo de hemodilucion, el uso de

hipotermia profunda con o sin parada circulatdaainfluencia de las enfermedades
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cardiacas ciandticas y sus cambios reolégicos exéipicos en la hemostasia y la

coagulacion.

En todas las cirugias extracorpOreas se dejan téd3renajepara posibilitar la
evacuacion de sangre, suero, exudado, aire pastgico. Conectandose a la aspiracion a
través de un pleure evac (Tycho Healthcare, Keriigylle Sentinell ®). EI nimero de
tubos varia segun la apertura de cavidades. Gerarw® se colocan dos tubos
retroesternales, mediastinicos. Si hay pleuragtabise colocan ademas tubos pleurales.
En todas las cirugias distintas al implante deiliéisidores o marcapasos o correcciones
de coartacién adrtica, ductus o fistulas sistémigdmonares, se implantan dos Electrodos
de Marcapasospicardicos (de acero quirargico con ptfe. Medicatp USA ®) en cara
diafragmatica o anterior de ventriculo derecho spienantienen de siete a diez dias tras la
cirugia, momento en el que se retiran. (Si fuercipo se conectan a un marcapasos

transitorio, modelo EDP 20/B de Biotronik ®).

- El cierre de la esternotomie realiza siempre con alambres. De cuatro a ocho.
Simples o dobles. Segun preferencia del cirujartanyaifio del paciente. S6lo un caso
requirio cierre diferido, por inestabilidad del mae. Precisando cobertura inicial con
parche sobre la esternotomia, y cierre con alamdries veinticuatro horas, cuando se

consiguié estabilidad hemodinamica. El cierre dadotomiase realiza con varias cintas

de vicryl (sutura trenzada absorbible. Ethiconn3oin & Johnson ®). El masculo se cierra
con sutura continua no reabsorbible. La piel seaieon grapas, salvo en los pacientes
mujeres, o0 jovenes, o implantes de marcapasogyseque se realiza sutura intradérmica
continua (reabsorbible. PDS. Murcia ®) y steriggr{Healthcare. USA ®).
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- La mayoria de las cirugias extracorporeas requidn@msfusionesdurante la
intervencion quirdrgica, sobretodo a la salida demla. Generalmente son
autotransfusiones, de la sangre obtenida a traeléssgirador “cell saver” (aspirador salva
células), que filtra y limpia la sangre del pacteque es aspirada, y posteriormente se
transfunde de nuevo al paciente. Ademas algunogergas requieren transfusion de

plaguetas, plasma, y/o concentrados de hematia®gtsdo en reintervenciones.

- La mayoria de los pacientes requirieren soportedaologicoa la salida de bomba.

Los farmacos mas frecuentemente empleados sontasioima, dopamina, noradrenalina, y
adrenalina. Estos se van retirando progresivament@nte las primeras horas del

postoperatorio.

- Tras la cirugia cardiaca es muy frecuente la aigaride arritmias. Son frecuentes la
hipopotasemia y la hipomagnesemia, existiendo waa gusceptibilidad del miocardio a
desarrollar arritmias. Inicialmente ajustaremofdauencia cardiaca mediante el uso de un
marcapasos epicardico o farmacos antiarritmicaochina, procainamida, verapamil,
magnesio. Desde el primer momento y hasta pasad@®mpo de la cirugia el corazon
ademas esté hiperexcitable. Las arritmias venéieslson mas frecuentes en el momento
inmediato tras la cirugia. Las arritmias auricidasen mas frecuentes, y pueden aparecer

hasta dias después de la cirugia.

- La recuperacion durante el periodo postoperatorexqz después de la cirugia

cardiaca depende de las caracteristicas espedifckscirugia cardiaca y del diagnostico.
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El periodo critico de la recuperacide la mayoria de los pacientes cardiacos sometidos

cirugia, una vez han salido de quir6fano, consstdéas primeras cuarenta y ocho horas.
Durante este tiempo ha de restablecerse la edt@bilnemodindmica disminuyendo y
finalmente retirando el soporte inotropico, ha d& posible la desconexion de la
ventilacibn mecanica y extubacion, el paciente égader ser movilizado, e iniciarse la
tolerancia oral para reanudar la administracioh adedos farmacos que precise. Tras pasar
las primeras veinticuatro horas y ya sin soportérdapico, al paciente se le van retirando
catéteres y vias, segun deja de precisarlos;deabhdo ha sido escaso se retiran los tubos
de drenaje; de esta forma aproximadamente a liaatng seis - cuarenta y ocho horas se

puede trasladar al paciente a la planta de cirugia.

- Mortalidad

3.3.13- Postoperatorio

Tras la cirugia los pacientes son sometidos a sueneebas diagndsticas de control.
Examen fisico completo, electrocardiograma, radifigs de torax anteroposterior y lateral,
y analisis sanguineo®iariamente se toman la temperatura, tension aktdrecuencia
cardiaca, glucemia y diuresis. Todos los paciestessometidos por lo menos a un control
ecocardiografico transtoracico previamente al altmlependiente del postoperatorio.
Ademas se les proporciona fisioterapia respiratoealizando ejercicios respiratorios con

incentivacion espiratoria (Respiflow ®) y, en cagonecesidad, rehabilitacion médica.
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- Resultados quirdrgicos
- Lesiones

- Reintervenciones

- Complicaciones

- Mortalidad precoz

3.3.14- Seguimiento

- Tiempo de Seguimiento y manejo
- Supervivencia y mortalidad

- Reintervenciones a largo plazo

3.4 ANALISIS ESTADISTICO

Todas las variables han sido analizadas y postegitie comparadas entre si. Las
variables se dividen en descriptivas de la pobia¢sexo, edad, presencia de sindromes
congénitos) y eventos (muerte, complicaciones pesédorias). Para ello se ha utilizado el
programa SPSS PAWS 17.0 (Statistical Product andic®e Solutions®), programa
informatico de tratamiento de datos y de analistadisticos. La introduccién de los datos

y variables, junto con las caracteristicas que dafinen, de la serie, permite su
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procesamiento y andlisis, y la obtencion de losltados de dichos procesos, asi como la
edicion de gréficos.

Las variables cualitativas se muestran como fre@agnporcentajes, y se comparan
utilizado el test de Pearson Chi-cuadrado mediaias de contingencia.

Las variables continuas cuantitativas con distiftuco normal se presentan como
mediana y rango intercuartil (25-75). En este cpaca comparar una variable cuantitativa
con distribucién no normal con una variable cutilitase utiliza el test no paramétrico de
U-Mann Whitney. Para comparar variables con digtifn no normal entre si, se utiliza
las correlaciones bivariadas de Spearman o de bBaid-Kendall. La caracteristica de
distribucion normal o no normal se establece meeiahtest de Kolmogoron Smirnov. Si
la prueba K-S es > 0,05, la variable presentailigtion normal. Si la prueba es < 0,05 la
variable no tiene distribucion normal. (Las varébl cuantitativas continuas con
distribucion normal se deben expresar mediante anedi desviacion estandar y se
comparan con la T de Student. La comparacion deaidsbles continuas con distribuciéon
normal se ha de realizar mediante correlacioneariaidas de pearson. En esta serie no han
aparecido variables con distribucion normal.)

Primero se ha realizado un andlisis univariadaoded las variables recogidas entre
si. Aquellas que han alcanzado significacion estiadi (p<0,05) o cercana a la misma
(p<0,10) han sido analizadas mediante Regresioistiog binaria método “adelante
condicional”, analisis multivariado, para valoraoeiaciones independientes entre las
variables. Las variables categéricas han de sa@ablamarcar un intervalo de confianza de
95%. En el caso de las variables continuas o da#néis usamos la regresion lineal

método “enter” para el andlisis multivariado.
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La odds ratio u oportunidad relativa es una medigalemioldgica. Forma de
expresar la proporcién de veces que un sucescaoitante a que no ocurra.

La supervivencia se analiza mediante curvas endorael seguimiento temporal.
El tiempo de supervivencia se define entonces cemmanscurrido desde la fecha de
comienzo del seguimiento hasta la fecha de Ultiomtacto con el paciente, bien por haber
fallecido bien por haber sido censurado. El calagdda realizado con el método no para
métrico de Kaplan-Meiel.a funcion de Kaplan-Meier es la probabilidad dpesvivencia

individual acumulada a lo largo del tiempo.

Las variables analizadas entre si han sidedad, sexo, diagnostico, sindromes
congénitos, factores de riesgo cardiovascular (tapsion, diabetes, dislipemia, obesidad,
tabaquismo, enolismo, antecedentes familiares}pres de riesgo no cardiovascular (
cirugia no cardiaca previa, enfermedades asociadag)ia cardiaca previa, intervenciones
no quirdrgicas previas, alteraciones de la conducprevias y la estancia hospitalaria. Los
eventos analizados han sido las complicacionepesttorias, sangrado postoperatorio,
arritmias  postoperatorias, infecciones postopeaespr reintervenciones precoces,

reintervenciones a largo plazo, mortalidad preouztalidad tardia y la mortalidad global.
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4. RESULTADOS

4.1 VARIABLES PREOPERATORIAS

4.1.1. Edad y sexo

Ciento noventa y tres pacientes en la serie reosgien el periodo comprendido

entre Enero de 1999 y Marzo de 2009.

DISTRIBUCION POR SEXO

HOMBRES 99 PACIENTES 51,239

MUJERES 94 PACIENTES 48,7%

153



DISTRIBUCION POR EDAD

Media

Mediana

Moda

Minimo

Méaximo

35,31 afios
32,00 afios
25,00 afios
11,00 afios

79,00 afios

SEXO

W varén
B mujer
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Distribucion de edades por género:

EDAD | Desviacion
GENERO | Casos| MEDIA estandar Error DS
Mujer 94 37,744] 15,9521] 1,64534
Hombre 99 33,0101 15,5106 1,5588%
4.1.2. Talla, peso, superficie corporal
Superficie
corporal Superficie
Talla mujeres mujeres Peso hombres | Talla hombres corporal
Peso mujeres (kg) (cm) (m2) (kg) (cm) hombres (m2)
Media 64,1107 153,4893 1,6543 73,4063 168,3224 1,8652
Mediana 65,0000 160,0000 1,7050 72,5000 175,0000 1,9000
Moda 65,00 160,00 1,75 65,00 175,00 2,10
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4.1.3. Factores de riesgo preoperatorios

- CARDIOVASCULARES:

Fumador, Exfumador, Enolismo, Hipertension (cifces presién arterial mantenidas por
encima de 140/90 mmHg), Dislipemia (alteracion de toncentraciones de lipidos y
lipoproteinas en la sangre), Diabetes y Obesidatiog de masa corporal > mayor o igual

a 30).

FACTORES DE Numero de pacientes Porcentaje
RIESGO CV
NO factores de riesgo 144 74,6
Sl factores de riesgo 49 25,4
Total 193 100
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si

F.RICCV

no
FUMADOR | PACIENTES PORCENTAJE
FACTORES DE RIESGO NO 169 87,6
CARDIOVASCULAR
sl 24 12,4
TOTAL 103 100
HIPERTENSION | PACIENTES | PORCETAJE
ARTERIAL DISLIPEMIA PACIENTES | PORCENTAJE
NO 171 88,6
- p s NO 187 96,9
TOTAL 193 100 Sl 6 31
TOTAL 193 100
DIABETES PACIENTES | PORCENTAJE
o Py 074 OBESIDAD PACIENTES | PORCENTAJE
DM1 4 2,1 NO 183 94,8
DM2 1 0,5 Sl 10 52
TOTAL 193 100
TOTAL 193 100




- FACTORES DE RIESGO GENERALES/ NO CARDIOVASCULARES

Los pacientes de esta serie han presentado:
- alergias a farmacos (penicilinas, aines, corgrgstlado) y apésitos o material empleado
para las curas
- alteraciones respiratorias (neumonias de repatipresentes en cuatro pacientes con
comunicaciones interauriculares)
- alteraciones neurologicas (déficits cognitivos)
- alteraciones del sistema digestivo (colon irtgakenfermedad péptica, gastritis, poliposis,
apendicitis, amigdalectomias, hérnias umbilicdiésnias escrotales)
- alteraciones psiquiatricas como sindromes demgsitranstornos de la personalidad
(obsesivo-compulsivo)
- alteraciones oseas (deformidades esqueléticasabdliscales)
- alteraciones del sistema ureterovesical (piednaales, malformaciones)
- antecedentes familiares (fallecimientos por nauefttbita, antecedentes de familiares con
cardiopatias congénitas)

- otras patologias de asociacién familiar (dernsatopecias)

OTROS FACTORES DE Pacientes Porcentaje
RIESGO

NO 144 74,6

SI 49 25,4

TOTAL 193 100
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- SINDROMES CONGENITOS:

Los sindromes diagnosticados y conocidos previameat diagnostico y/o

tratamiento de la cardiopatia en la serie han sido:

- Tres Sindromes de Down (asociados a una comudicacterauricular, a un canal
auriculoventricular completo y a un canal parcial)

- Una Osteogénesis imperfecta (asociado a insnfi@eadrtica congeénita)

- Un Sindrome de Sweet (en una coartacion aortica)

- Un Sindrome de Laubry (asociado a una insufitéeradrtica con comunicacion
interventricular)

- Un Sindrome de Holt Horam (asociado a ventricde&vecho de doble salida con
comunicacion interventricular)

- Dos Trisomias X (asociadas a comunicacion interalar)

- Un Sindrome de Williams Beuren (en una insuficiamitral)

- Tres Sindromes polimalformativos (asociados ainsaficiencia adrtica, a una dilatacion
aneurismatica del seno de valsalva, y a una comcidit interauricular (Sindrome de Ellis
Van Crevel)).

- Nueve Sindromes de Marfan (en cinco pacientesdiatacion adrtica e insuficiencia
aortica severa con valvula anatomicamente normad, dilatacion aodrtica con valvula

aortica bicuspide y tres disecciones aorticas ajuda

160



SINDROME DE MARFAN | Pacientes Porcentajg

NO 184 95,3
Sl 9 4,7
TOTAL 93 100

SINDROMES CONGENITOS | Pacientes Porcentaje

NO 171 88,6
Sl 22 11,4
TOTAL 193 100

4.1.4. Antecedentes Familiares de cardiopatia congta

- Una comunicacion interauricular tenia antecestede varios casos familiares

- Una comunicacion interauricular tenia una madye comunicacion interauricular y
bloqueo auriculoventricular

- Una comunicacion interventricular con un hermanayor operado de Fallot en la
infancia

- Una valvula adrtica bicuspide con un hermanolaonisma enfermedad

- Cuatro Sindromes de Marfan familiares (mas dendiesnbros afectados de primer orden)
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ANTECEDENTES FAMILIARES | Pacientes Porcentaje
NO 185 95,9

Sl 8 4,1
TOTAL 193 100

4.1.5. Intervenciones quirdrgicas previas

De los ciento noventa y tres pacientes de la,semi¢otal, treinta y ocho han sufrido

intervenciones previas relacionadas con su cartiiopangénita. (Se incluyen Unicamente

las realizadas fuera del servicio, y/o previameantefecha del estudio.)

INTERVENCIONES QUIRURGICAS

CARDIACAS PREVIAS

Pacientes Porcentaje

NO 168 87,04
Sl 25 12,9
TOTAL 193 100

- (1) Sobre la misma cardiopatia congénita que satbevenido en esta serie (y por

tanto mismo tipo de cirugia) se han realizado idistintervenciones previas. (no

incluidas en las intervenciones realizadas enria)se
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INTERVENCIONES PREVIAS DE

LA CARDIOPATIA

Pacienteg Porcentaje

NO 171 94,3

Sl 11 5,6

TOTAL 193 100
NUMERO INTERVENCION ACTUAL INTERVENCION ANTERIOR
DE CASOS

1

TUBO SUPRAVALVULAR

PROTESIS VALVULAR AORTICA

1

RECAMBIO PROTESIS VALVULAR

AORTICA

PROTESIS VALVULAR AORTICA

RECAMBIO PROTESIS VALVULARES

AORTICAS Y MITRAL

PROTESIS VALVULARES AORTICA

Y MITRAL

CIERRE COMUNICACIONES

INTERAURICULARES

CIERRE COMUNICACIONES

INTERAURICULARES

CIERRE DE COMUNICACION
INTERAURICULAR MAS RECAMBIO

MITRAL Y ANULOPLASTIA TRICUSPIDE

CIERRE DE COMUNICACION
INTERAURICULAR MAS

REPARACION MITRAL

RECAMBIOS PROTESIS VALVULARES

MITRALES

PROTESIS VALVULARES

MITRALES

IMPLANTE PROTESIS MITRAL

COMISUROTOMIA PERCUTANEA

MITRAL

IMPLANTE PROTESIS MITRAL

REPARACION VALVULAR MITRAL
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- (2) Intervenciones previas relacionadesn la misma cardiopatia o con otra
cardiopatia asociada presente en el mismo pacigntervenciones distintas de las

gue hemos realizado nosotros en la serie)

OTRAS INTERVENCIONES
CARDIACAS PREVIAS Pacientes| Porcentaje
NO 179 9,2
Sl 14 7,2
TOTAL 193 100
NUMERO DE
CASOS INTERVENCION/DIAGNOSTICO ACTUAL INTERVENCIONES ANTERIORES
2 TETRALOGIAS DE FALLOT FISTULA SISTEMICO PULMONAR
2 VALVULA AORTICA BICUSPIDE REPARACION DE COARTACI® AORTICA
1 COARTACION AORTICA CIERRE COMUNICACION INTERVENTRICULAR
1 MEMBRANA SUBAORTICA CIERRE CONDUCTO ARTERIOSO PBFEABLE
1 DISECCION AORTICA REPARACION DE COARTACION AORTICA +
SUSTITUCION VALVULAR POR VALVULA AORTICA
BICUSPIDE
1 RECAMBIO VALVULA AORTICA RESECCION DE MEMBRANA SWBBAORTICA
1 IMPLANTE PROTESIS MITRAL POR INSUFICIENCIA| CIERRE DE COMUNICACION INTERVENTRICULAR +
MITRAL AMPLIACION PULMONAR
1 MEMBRANA SUBAORTICA VALVULOPLASTIA AORTICA ABIERTA
IMPLANTES DE MARCAPASOS POR BLOQUEQ - CIRUGIA SENNING DE TRASPOSICION DE|
4 AURICULOVENTRICULAR GRAN'?ES ARTERIAS (TGA)
- CIRUGIA DE RASTELLI EN UNA TGA
- SUSTITUCION DE VALVULA AORTICA
BICUSPIDE
- CIRUGIA DE MUSTARD EN UNA TGA
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- (3) Otras Intervenciones quirdrgicas

Se han registrado intervenciones previas a la a@mdh nivel del tracto urinario en
cuatro pacientes por malformaciones urologicasya del sistema esquelético en dos
pacientes por deformidades de la columna vertgbcala toracica, a nivel del sistema
nervioso en tres pacientes por hidrocefalia y ppiteintratable, y en cuatro pacientes

sobre malformaciones a nivel digestivo.

4.1.6. Procedimientos invasivos percutaneos previos

- (1) Intentos previos de reparacion de la cardiapaongénita por via percutanea:

- Fallidos:
Dos intentos de cierre de comunicaciéon interawsicuhediante dispositivos de cierre
percutaneos
Un intento de dilatacién de coartaciéon aértica
Tres valvuloplastias percutanea adrtica

Una comisurotomia percutanea mitral

- Con exito:
Un cierre de ductus previo con buen resultado enpaoiente con comunicacion

interventricular

- (2) Ablaciones cardiacas via percutanea:
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Tres ablaciones de arritmias cardiacas percutdpeasgas con éxito. (dos fibrilaciones

auriculares y un flutter paroxistico)

4.1.7. Ritmo cardiaco preoperatorio

Sin tener en cuenta los pacientes con diagnoséiatdraciones de conduccion, que
suponen veintidés pacientes. Del resto de pacietgeta serie, ciento setenta y uno,

encontramos:

Una valvula adrtica bicuspide con un ritmo nodal.

Una insuficiencia tricispide con fibrilacion audi@ucronica paroxistica.
Una insuficiencia mitral en fibrilacion auriculamnica.

Una membrana subadrtica en fibrilacion auriculénioa.

Una estenosis mitral con fibrilacion auricular dodnparoxistica.

Los ciento sesenta y seis restantes estaban em sitrasal en el momento de la
cirugia. Hay que tener en cuenta que pese a astatm® sinusal en el momento de la
intervencion, algunos de estos pacientes habisemialo arritmias previamente durante la
evolucion de su enfermedad, puede ser:

- de forma puntual, arritmias paroxisticas y queeemmomento de la intervencion se

encuentren en ritmo sinusal
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- no paroxisticas, permanentes. Han sido tratadostécnicas de ablacion percutdneas
exitosamente previamente a la intervencion quicargy por tanto en el momento de la
misma se encuentran en ritmo sinusal estable yemaiot

- una comunicacion interauricular ostium secundumfiwitacion auricular

- dos comunicaciones interauriculares tipo ostiumumséem con flutter

auricular.

ANTECEDENTES DE ARRITMIAS

PREVIAS A LA INTERVENCION Pacienteg Porcentaje

NO 159 82,4
Sl 34 17,6
TOTAL 193 100
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4.1.8. Diagnéstico preoperatorio

DIAGNOSTICO NUMERO DE CASOS PORCENTAJE
COMUNICACION INTERAURICULAR 60 31,0
CIA MAS OTRA CARDIOPATIA 16 8,3
COMUNICACION INTERVENTRICULAR 16 8,2
ALTERACIONES DE LA CONDUCCION 4 2,0
INSUFICIENCIA AORTICA 30 15,5
ESTENOSIS AORTICA 12 6,2
ENDOCARDITIS AORTICA 7 3,6
DISECCION AORTICA 3 1,6
PATOLOGIA MITRAL 8 4,1
COARTACION AORTICA 8 4,1
CONDUCTO ARTERIOSO PERSISTENTE 3 1,5
CANAL AURICULOVENTRICULAR 3 1,5
TETRALOGIA DE FALLOT 3 1,5
OTRAS 12 6,2
ASOCIACIONES 8 4,1
TOTAL 193 100
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ocIa
BCIA+ASOCIACION
oclLy
OALTERACIONES CONDUCCION
BINSTFICIENCIA AO
OESTENOSIS AO
BENDOCARDITIS AOQ
ODISECCION AO
BPATOLOGIA MITRAL
BCOARTACION AOQ
ODUCTTS

OCANAL

BFALLOT

BOTRAS
BASOCIACIONES

COMUNICACION INTERAURICULAR

De los ciento noventa y tres pacientes, $@genta comunicaciones interauriculares
aisladas (lo que supone un 30% de los pacientes)iegiséis mas asociadas a otra

cardiopatia (8,3 %), en total son setenta y seis.

- La edad media del grupo es de 38 afios (16 -CUgrenta y nueve mujeres con una edad

media de 38 afos, y veintisiete varones con edaliande 39 afos. La superficie corporal
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media de las pacientes mujeres de 1,77 m2 (1,232)2de los pacientes varones de 1,74

m2 (1,24 - 2,46 m2).

- Las cifras de presion pulmonar estuvieron poimeade 30 mmhg en todos los pacientes,
pero solo catorcpresentaban unas cifras de hipertension pulmorgerien a 50 mmhg.
(Uno de los pacientes se encontraban con cifreerisnes a los 100 mmhg, precisando tras

la intervencidn quirdrgica de tratamiento con vastadores pulmonares.)

- Ecocardiografia: el Qp:Qs era mayor de 2 en témpacientes, con quinpacientes con
Qp:Qs mayor de 3,5. La funcion cardiaca estaba enatd, con buena contractilidad y
fraccion de eyeccion (mayor de 60%) en todos lsesd as cavidades derechas mostraban
dilataciébn hasta en un 90% de los pacientes con, Coh tamafo telediastolico de

ventriculo de 50 mm de media (rango 40-65mm).

- Clinicamente hasta treinta y ocho (50%) de lasgmaies estaban asintomaticos. Dentro de
los sintomas presentes encontramos disnea a lozass (presentes en dieciséis pacientes,
21%), fatiga, y palpitaciones con mayor frecuendarios de los pacientes asociaban
poliglobulia, pero sin llegar a desarrollar ciasodNingin paciente habia desarrollado
clinica de insuficiencia cardiaca importante. Ti@irpacientes estaban en NYHA |,

dieciséis en NYHA IlI, una paciente en clase lIl.

- Asociaciones de varias cardiopatias en un missegepte que incluyen una comunicacion

interauricular:
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0 Tres CIAs ostium primum + insuficiencia mitral. Dae ellas por cleft mitral.
0 Cuatro CIAs ostium secundum + insuficiencia mitral

o Una CIA + comunicacion interventricular tipo Gerieod

0 Dos CIA ostium secundum + comunicacion interveatac membranosa

o Una CIA ostium secundum + estenosis pulmonar

o Dos CIlAs ostium primum + insuficiencia mitral + idigiencia tricuspidea

o Tres CIA ostium secundum + insuficiencia mitrahsuficiencia tricuspidea

Estos pacientes que asocian otra cardiopatia aoraurdcacion interauricular,
presentan clinica mas marcada. Ocho pacientes &ANY ocho en NYHA Il. La funcién
cardiaca estaba algo deprimida en dos de los gasjezon una fraccion de eyeccion de 50-
55%. El resto presentaban una funciéon normal.

- TIPOS de comunicaciones interauriculares presesrieesta serie:

COMUNICACION
INTERAURICULAR

Casos | Porcentaje

CIA OSTIUM SECUNDUM 50 65,7
CIA OSTIUM PRIMUM 14 18,4
CIA SENO VENOSO 8 10,5
CAVA SUPERIOR 3 3,9
SINDROME CIMITARRA 1 13
Total 76 100
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ECIMITARRA

- DRENAJE ANOMALO

De las sesenta y ocho comunicaciones intietdares, dieciséis presentan drenaje

anémalo.
DRENAJE
ANOMALO Casos Porcentaje
NO 60 78,9
Sl 16 21,0
Total 76 100

- Uno asociado a comunicacion ostium secundumugsgipone un 6,25% de las CIAs con
drenaje anémalo; y un 1,31% de todas las CIAS)
- Doce asociadas a tipo seno venoso (75% de las €dA drenaje andmalo; 15,7% de

todas las CIASs)

172



- Uno es un sindrome de Cimitarra (6,25% de lassGi&n drenaje anémalo; 1,31% de

todas las CIAS)

- Dos asociadas a comunicacion tipo cava supektyb¢o de las ClAs asociadas a drenaje
anomalo; 2,63% de todas las CIAS).

- Ninguna comunicacion interauricular tipo ostiuminpum se ha asociado a drenaje

anémalo.

[=1,]4]

@sl

- Patologias asociadas: Cuatro pacientes presentali@aros de neumonias de
repeticion, con diagnostico de déficit de alfa litepsina en uno de ellos. Otras
asociaciones frecuentes son hipotiroidismo, sindrala apnea obstructiva del
suefio, accidentes tromboembolicos cerebrales,|lgps@ infantil, presentes hasta
en seis de los pacientes.

- Sindromes asociados: un Down, un angioedema fadad, trisomias X y un

sindrome polimalformativo.
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- Intervenciones previas: Tres pacientes fueron sdowef ablacién percutanea por
flutter auricular y fibrilacion auricular previasla cirugia con éxito. Dos pacientes
fueron sometidos a intentos de cierre percutaned@sin éxito.

- Intervenciones quirurgica previas: Tres pacientes@n CIA aislada habian sido
intervenidos afos antes. Actualmente presentaban lhiscencia del parche. Y
otro paciente con CIA mas IM mas IT habia sido intevenido de CIA mas

reparacion de IM.

COMUNICACION INTERVENTRICULAR

Dieciséis comunicaciones interventriculares.

- Constan de seis mujeres con edad media de 48%(48-75) y diez varones con edad
media de 36 afios (12-79). La superficie corporaliande las pacientes mujeres es de 1,58

m2 (1,17 — 1,80 m2), y de los pacientes varones 5 (1,25 - 2,23 m2).

- TIPO: Sd6lo una de las Comunicaciones intervemtiies diagnosticadas ha sido de tipo
muscular, el resto de tipo membranoso, a nivel &@tioa principalmente. En uno de los
casos ademas de la comunicacion, el paciente pabsean defecto a nivel del seno de
valsalva de la vélvula aértica, diagnosticado mpexatoriamente, que hubo de ser reparado

mediante un parche.
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- Ecocardiografia: el Qp:Qs fue mayor a 2 en tolbss pacientes, con tres pacientes
superando el 3,5, y un paciente con mas de 4,%rceade los pacientes presentaban
contractilidad ventricular normal, con fraccion égeccion conservada (Fraccion de
eyeccion mayor a 60%) y dilatacion de ventriculoedeo. Dos pacientes presentaban
disminucion de la contractilidad; Uno de ellos pregaba un aneurisma del tabique
interventricular con estenosis del tracto de salidel ventriculo izquierdo,

hipocontractilidad y disfuncion (Fraccion de eyéoctle 35%).

- Ninguno de los pacientes del estudio ha desadwolun sindrome de Eisenmenger. La
presion pulmonar era normal en cuatro de los ptsetigeramente aumentada en ocho

pacientes (30-50 mmhg) y muy aumentada en cuatiengas (50-80 mmhg).

- Clinicamente nueve pacientes estaban asintorsat&ro clase NYHA |, y siete de los

pacientes presentaban disnea de esfuerzo y faigaglinica de insuficiencia cardiaca

importante, clase NYHA II.
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Imadgenes de ecocardiografia transtoracica de unamuwuicacion interventricular

perimembranosa. (Flujo izquierda-derecha en el depgpolor)
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Imagenes de ecocardiografia transesofagica de wrauaicacion interventricular tipo

Gerbode

INSUFICIENCIA AORTICA

Treinta pacientes, 15,5 % de la serie.

Dieciséis son bicuspides

- Tres mujeres de 25, 39 y 65 afios, y doce homboaesyna edad media de 41 afos.

- Sindromes asociados: Un sindrome de Laubry (@municacion interventricular e

hipoacusia del oido derecho).
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- Cardiopatias asociadas: una paciente habia gidada de cierre de ductus arterioso

persistente al nacimiento.

- Ecocardiografia: se observa la presencia de led\aorticas bicuspides, insuficientes, con
importante jet de regurgitacion y ligera estengalsular en seis de los pacientes asociada.
Dilatacion ventricular izquierda moderada (DTD >rBfh; DTS > 35 mm, de media de los

pacientes). La fraccion de eyeccion media de doseptes es de 68%.

- Quince pacientes estaban clinicamente asintoasatiYHA I, y s6lo uno en NYHA 1.

Catorce son trivalvas

- Cuatro mujeres de 24 - 34 afios (edad media @#@8), y once varones de entre 14 y 40

afos (edad media de 23 afos).

- Sindromes asociados: varias de ellas asociadsisidromes polimalformativos. Un
Sindrome de Osteogénesis imperfecta y seis de &flasiadas a sindrome de Marfan

conocido.

- Cardiopatias asociadas: Una de ellas habia sagnasticada de una comunicacién
interventricular membranosa que cerrd espontandaneetos diez afios (en estudio por
probable sindrome congénito). Otra de ellas asadiada insuficiencia mitral congénita,

leve, que no se intervino.
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- Patologia no cardiaca asociada: Una pacienteahgedsiibido varias intervenciones
quirurgicas a nivel cerebral y vesical en la infan®os casos de hepatitis, una hepatitis C

y una hepatitis B.

- Ecocardiografia: Las valvulas adrticas se obsetkigalvas. Incompetentes, provocando
insuficiencia adrtica severa. Prolapso velo no maro se observaba en dos pacientes.
Agenesia valvular con falta de tejido en tres paeie Dilatacion aneurismatica de aorta
ascendente (> 50 mm) y raiz aortica (> 40 mm) 10 qEacientes, con un paciente por
encima de los 70 mm de aorta ascendente. Dilatagidtnicular izquierda moderada (> 50

mm). La funcidn contractil era adecuada en todspaxientes.

- Intervenciones previas: 2 son reintervenciones.

Una de ellas es una insuficiencia aodrtica intervediéa cinco afios antes con
sustitucion valvular por prétesis bioldégica que sufé degeneracion de la prétesis
precoz con insuficiencia adrtica, por lo que se ppuso para nuevo recambio.

Otro de los pacientes también habia sido intervenadde insuficiencia adrtica
valvular con implante de protesis. En la actualidadno presentaba degeneracion
protésica pero si dilatacion aortica mayor de 50 mnsin afectacion de los senos

coronarios, por lo que se propuso para implante deibo supravalvular.

- Clinicamente hasta doce de los pacientes estiatomaticos, NYHA I. Dos pacientes

presentaban disnea de esfuerzos, que iba empeataridona progresiva, NYHA II.
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Imagen tomada de una cirugia de recambio valvutatieo por insuficiencia adrtica con valvula bicidp

ESTENOSIS AORTICA INFUNDIBULAR POR MEMBRANA O RODET E

SUBAORTICO

Doce casos de estenosis adrtica (6,2%), todagdakela la presencia de una

membrana subaodrtica.

- Nueve mujeres y tres hombres, con edad medid @eafios (11-71) y 32,6 afos (14-49)

respectivamente.

- Anomalias asociadas: Una de ellas asociaba dddih auricular crénica que no se

intervino. Una de ellas operada de ductus artepessistente al nacimiento.
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- Intervenciones previas: Dos de los casos habtentedo resolverse mediante

valvuloplastia percutanea previamente sin éxito.

-Intervenciones quirargicas previas: Uno de los cas habia sido previamente
reparado mediante una simple reseccion de membrargubadrtica, con posterior re-
estenosis.

Un caso habia sido intervenido de cierre de ductun la infancia.

- Ecocardiogarafia: Se observaba la presencia dedete membranoso entre 3-5 mm del
plano valvular. El rango de gradientes a travetadélvula se registr6 como de 90-117
mmhg maximo, 40-70 mmhg medio, con areas valvuléwasionales de 0,6-1,2 cm2.
Regurgitacion severa (jet 9 mmm, ocupando mas @l de tracto de salida) en una de las
pacientes. Fraccion de eyeccion media mayor a &@%uncién cardiaca conservada, con
hipertrofia de septo ventricular (media de 14 mamgo 11-17 mm). Sin dilatacion

ventricular.

- Clinica: Dos pacientes estaban clinicamente @wifiticos, diagnosticados tras la

auscultacion de un soplo en un examen de rutimecoQpacientes referian palpitaciones y
mareos. Un paciente refirié cuadros de dolor tomsin cambios en el electrocardiograma
ni en enzimas cardiacas. Cinco pacientes presentiibaca de esfuerzo. Todos en Clase

NYHA I/11.
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ALTERACIONES DE LA CONDUCCION

Cuatro alteraciones de la conduccién postquirisgies decir, provocadas como
complicacion de una intervencion quirargica de cer@iopatia congénita.

Cuatro bloqueos auriculoventriculares postquirisgliic tres transposiciones
reparadas: un Rastelli (mujer de 17 afos), un 8grimarén de 11 afios), y un Mustard (en
una mujer de 11 afios), y tras una sustitucion \advaortica en una endocarditis sobre
valvula bicaspide (en un varon de 32 afios). Laadien todos los pacientes consistia en

mareos y sincopes. En estadio clinico NYHA I/11.

COARTACION AORTICA

Ocho pacientes con coartacién aértica, lo que sigd?o de los pacientes.

- S6lo una mujer de 27 afios de edad y siete vamnteslos 19 y los 56 afios.

- Asociaciones de patologia cardiaca: Uno de losnes presentaba asociacion con valvula

aortica bicuspide que no se tocO durante la cirudédualmente aln en seguimiento, sin

sintomatologia.

- Sindromes: Un paciente asociaba un sindrome eéetSw

- Intervenciones percutaneas previas: Al pacieote sindrome de Sweet se le intento

previamente el cierre percutaneo sin éxito.
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- Intervenciones quirrugicas previas: Un caso habiaido intervenido de cierre de

CIV en la infancia.

- Ecocardiografia/TAC: Todas las coartaciones estad nivel postductal. El gradiente
medio a traves de la coartacion era de 40- 60 mPtegentaban importante desarrollo de

la circulacion colateral, visible en el angiotac.

- Clinica: Todos sufrian hipertension arterial imipote, refractaria al tratamiento. El
desarrollo pondoestatural normal. Los pulsos dist@staban disminuidos y existia una
diferencia tension entre hemicuerpos superiordiofenarcada (> 40 mmhg). En estadio

clinico NYHA I/11.

CONDUCTO ARTERIOSO PERSISTENTE

Tres pacientes presentaban ductus arterioso pelenésh %.

- Una mujer y dos varones con 18, 21 y 28 afgentvamente.

- Clinicamente asintomaticos. Diagnosticados a da&ida presencia de un soplo en un

examen rutinario. Estadio clinico NYHA I.
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CANAL AURICULOVENTRICULAR

Tres Canales auriculoventriculares parciales. 1,5 %

- Edades de 34, 30 y 28 afios.

- Sindromes asociados: uno de ellos en un paaent®own.

- Los tres presentaban ostium primum, con dosaanilalvulares definidos y separados,

pero con insuficiencia por cleft en la valvula imyda. Dos de ellos ademéas presentaban

comunicacion interventricular minima.

- Cardiopatias y anomalias asociadas: un canailaeoa insuficiencia valvular adrtica por

dilatacién anular con anatomia valvular normal eEdtimo paciente era monorreno, tras

nefrectomia por atrofia renal congénita, y adenrésgmtaba salida anémala de la arteria

coronaria derecha.

- Dos de los pacientes presentaban importante taipgdén pulmonar, uno de ellos por

encima de los 80 mmhg. Cianosis y poliglobuliaeBtadio clinico NYHA 1II/IV.
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PATOLOGIA MITRAL

Ocho pacientes (4,1%) presentaban patologia miBeik insuficiencias mitrales
(tres insuficiencias originales y otras tres ingeficias tras tratamiento previo, una tras
tratamiento percutaneo de estenosis y otras desratamiento quirdrgico en la infancia) y
dos estenosis mitrales (ambos casos por reinteoressc de insuficiencia mitrales

congeénitas).

Seis insuficienciamitrales.

- Cuatro varones con edad media de 30 afios (22+88s mujeres con edad media de 22 y

49 afnos.

- Dos reintervenciones quirdrgicas, tras una rep@navalvular y tras un cierre de

comunicacion interventricular mas ampliaciéon deemssis pulmonar, diez y doce afios

antes respectivamente. La primera es un sindronwillams Beuren, y se encontraba en

fibrilacion auricular crénica en el momento deilagia, que no se traté quirdrgicamente.

- Tres intervenciones primarias sobre insuficienamtrales congénitas aisladas.

- Otro de los casos habia sido intervenida pereataente, realizandosele comisurotomia

mitral por estenosis congénita hacia quince afnos.
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- Ecocardiografia: Los pacientes presentaban fiacae eyeccion conservada, con

dilatacién ventricular izquierda moderada y biaulac moderada, y presencia de

regurgitacion mitral severa.

- Clinica: NYHA I/

Dos estenosimitrales.

- Dos mujeres de 33 y 35 afios.

- Reintervenciones por calcificacion y degeneracim las prétesis biologicas ya

implantadas hacia cinco afios y seis afios.

- Uno de los casos con episodios de fibrilaciéricalar paroxistica, que no se intervino

quirdrgicamente.

- Ecocardiografia: Funciones sistdlicas conseryasiasalteraciones de la contractilidad,

con auricula izquierda dilatada (> 45 cm2), sipehrofia de ventriculo izquierdo,

ligeramente dilatado, y presiones pulmonares emtar50-55 mmhg.

- Clinica: estadio clinico NYHA /1l
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FALLOT

Tres tetralogias de Fallot, 1,5 % de la serie.

- Dos varones de 33 y 20 afos, y una mujer de d8. af

- Intervenciones previas: La mujer y uno de losomaes habian sido intervenidos en la

infancia, realizandoseles una fistula sistémiconomar de Blalock Taussing.

- Teécnicas diagnosticas: La ecocardiografia tradsica mostré presencia de
comunicacion interauricular asociada en dos d@dagentes. Imposibilidad de realizar eco
transesofagica por desaturacion en dos de losmiesieSe realizé cateterismo en los tres
pacientes observandose estenosis del infundibulmopar, y las comunicaciones
interauriculares. Oclusion de la arteria subclaziguierda en su origen en una de las

pacientes.

- Clinica: Uno de ellos es uno de los dos Unicosigmées que presentaban cianosis

establecida de esta serie en el momento de lavémeibn quirdrgica. Dos pacientes se

encontraban en NYHA lII/IV. Uno en clase II/1lI.
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ENDOCARDITIS SOBRE VALVULA AORTICA BISCUSPIDE

Siete casos de endocarditis adrtica, 3,1%. Tododiesen sobre valvula adrtica

bicuspide no diagnosticada hasta entonces.

- Todos varones con edad media de 32,6 afios (17-57)
- Cinco provocados por Estreptococo Viridans, uoo Bstreptococo Mutans y uno por

Enterococo Faecalis.

- Las ecocardiografias mostraron funcion sistolglabal y segmentaria mantenida
(fraccion de eyeccion media > 65%). Ventriculowiegdos dilatados, volumenes medios
156x63 cm3 (64x45 — 252x110). Insuficiencia adrsevera, con verrugas pequefias, en
dos de los pacientes. Resto de estructuras vabsulamrmofuncionantes, sin afectacion,
excepto en uno de los casos, en el que ademas dfabtaciéon secundaria de la valvula

mitral (debiendo intervenirse sobre esta también).

- Los pacientes recibian tratamiento antibidticpiivo multifarmacolégico (generalmente
con ampicilina y cloxacilina inicialmente) y postemente segun hemocultivos,
previamente a la cirugia. Cuatro de los pacientm®ptetaron las tres semanas de
tratamiento antibidtico previo a la cirugia. Treslds pacientes fueron intervenidos antes
de completar las tres semanas por empeoramientpegieo y deterioro de la funcion

cardiaca. NYHA II/1II.
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DISECCION AORTICA

Tres pacientes sufrieron una diseccidon de aort@ndente aguda de causas

congénitas. (1,5 %)

- Dos mujeres y un hombre, de 26, 38, y 45 afiosddd. La superficie corporal media de

los pacientes erade 1,77 m2 (1,4 — 2,2 m2).

- Dos de ellos eran pacientes con Marfan conoaitho, de ellos con varios familiares

fallecidos a causa de disecciones aoérticas.

- Clinicamente asintomaticos, y desconocedoresudpasologia, hasta el momento del
episodio agudo. El cuadro tipico del episodio cstiesien dolor agudo brusco toracico y/o
cervical y dorsal, con malestar general. Los paesitiegaron al hospital conscientes, y

estables hemodindmicamente.

- El diagnéstico se realizé mediante un TAC contiamte, evidenciando la diseccion

aortica, por la presencia de fuga de contrastveh de la aorta toracica ascendente.

ASOCIACIONES DE VARIAS CARDIOPATIAS

Ocho pacientes (4,1%) de la serie presentabansveai@iopatias (sin incluir a los que

asociaban comunicaciones interauriculares).
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o Comunicacién interventricular + insuficiencia mitraPresentes en tres

pacientes. La ecocardiografia mostraba funciéniaeadconservada con una
comunicacion con Qp:Qs mayor de 2,5, con flujo iegia-derecha y ligera
dilatacién biventricular. Insuficiencia mitral gadl/Ill. Clinicamente los

pacientes se encontraban en estadio NYHA I

Insuficiencia adrtica + insuficiencia tricuspidea una paciente mujer. La

ecocardiografia mostraba una vélvula aortica bidéspcon dilatacion
biventricular ligera, con contractilidad manteni8&. encontraba con disnea de
esfuerzos, NYHA Il. Habia sido operada diez afitesade una coartacion

aortica con buenos resultados.

Comunicaciodn interventricular + doble salida de tienlo derechoen un

paciente varén de quince afios, asociada a un giedde Holt Oram, con
retraso de crecimiento pondoestatural y diversasnalias 0seas. Presentaba
buen desarrollo psicomotor y cariotipo normal. tacardiografia objetivo la
presencia de comunicacion interventricular amplan aoble salida de
ventriculo derecho con acabalgamiento aérticordigestenosis pulmonar y

valvula mitral en paracaidas con area de 1,5, gurgéante.

Insuficiencia aodrtica + canal auriculoventriculacémpletoen un paciente. La

valvula era anatdmicamente normal con dilatacidrad#io adrtico > 40 mm.

Ostium primum, con cleft mitral, y ausencia de caracion interventricular.
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Clinicamente se encontraba en estadio NYHA |Il/lpresentando un

empeoramiento progresivo rapido.

o0 Insuficiencia adrtica + insuficiencia mitrd&resentes en dos pacientes. Una de

las pacientes se encontraban en fibrilacion awicgtonica sintomatica.
Ambos con dilatacion ventricular y auricular izqdi@s importante. Una de
ellas intervenida ya en la infancia con recambio vddévula aortica y

reparacion mitral. Los dos casos en estadio NYHA I

OTRAS CARDIOPATIAS CONGENITAS Y COMPLICACIONES

o Estenosis del tracto salida de ventriculo izquieBlos pacientes presentaban

una hipertrofia muscular tipo tuneliforme ocupamaido el tracto de salida del
ventriculo izquierdo. Diagnosticadas desde la icitanen seguimiento por
cardiologia para controlar evolucion. En el mometeda cirugia presentaban
gradientes maximos de 65 y 79 mmhg, con hipertredigera de ventriculo
izquierdo (tabique interventricular > 15 mmhg). @amente los pacientes

presentaban angina de esfuerzo, pero no disnea.

o Salida anémala de tronco coronario izquiestodos varones de veintiin y

diecinueve afos. Sin factores de riesgo. El troommnario izquierdo se
originaba de la arteria coronaria derecha. Losepées presentaban clinica de

angina de esfuerzo.
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o Insuficiencia tricuspideen un paciente. Asociada a fibrilacién auricular

cronica paroxistica. Como factores de riesgo ptaban hipertension vy
tabaquismo. La ecocardiografia mostré una valvgnésica, con dilatacion
ventricular derecha, originando congestion venbggdo de éstasis y ascitis.
(No mostraba desplazamiento de la valvula dentreet@riculo derecho, con

implantacion baja del anillo, por tanto no se dasjito como Ebstein)

o Enfermedad de Ebsteen dos pacientes. Ecocardiograficamente en este ca

si existia marcada dilatacion de la auricula dexgcbisminucion del tamafio
del ventriculo derecho por baja implantacion devddvula tricuspide con
abombamiento de las valvas anterior y posteridni€mente en NYHA Il y

o Estenosis pulmonaresDos pacientes, que mostraban una importante

hipertrofia de ventriculo derecho, con gradientmdvalvular medio de 143
mmbhg. Clinicamente presentaban disnea de minimodANII

o Insuficiencia pulmonade grado severo en un paciente. La valvula seciapre

dismérfica y con zonas de agenesia, provocanddil@i@cion de ventriculo
derecho, ligeramente disfuncionante, con disminuail® su fraccion de

eyeccion. NYHA:III
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o0 Aneurismas de seno de valsalva no coron®iesentes en dos casos. Uno de

ellos, una mujer de 23 afios de edad con sindroni@ode, sufrid la rotura

aguda del aneurisma y hubo que intervenir de urgenc

4.1.9. Estado funcional preoperatorio

La clasificacion empleada para esta serie es laSTEKCACION FUNCIONAL de

la NYHA (New York Heart Asociation).

En esta serie de pacientes cerca del 65% (ciemtsés pacientes) se encontraban
en NYHA clase |, 27% (cincuenta y dos) en clase(sbbretodo los pacientes que
presentaban asociacién de varias cardiopatiadyegiealor del 8% (quince pacientes) en
clase IllI-IV. En este udltimo grupo encontramos aamales auriculoventriculares, dos
Fallots, una insuficiencia pulmonar, dos estengaibnonares, varias asociaciones de

cardiopatias, una fibroelastosis endocardica yosardiopatias hipertroficas.

4.1.10. Clinica v reqistro de la enfermedad

El 65% de los pacientes estaban practicamenteoasititos en el momento de la
intervencion quirdrgica. Hasta un 15% (28 pacigndedos pacientes no habian presentado
clinica alguna o consultaron por molestias inedigasi y desconocian por completo la
presencia de su cardiopatia. Y hasta un 50% dedoentes (96 pacientes) presentaban

sintomas cardiacos sin manifestaciones de insoéide cardiaca, como sincopes,
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palpitaciones, dolor toracico o angina. El 35% e@nésban clinica leve de insuficiencia
cardiaca con disnea de esfuerzo. Pocos paciengsenpaban clinica de insuficiencia
cardiaca severa (< 6%) en el momento de la inteioarguirdrgica.

El 70% de los pacientes pues fue diagnosticada @rfdncia, pero se mantuvo sin
recibir tratamiento hasta la edad adulta. Mas de% 2de los pacientes fueron
diagnosticados por encima de los veinticinco affoserca del 10% por encima de los
sesenta y cinco afos.

Independientemente de la sintomatologia, treintaclyo de los pacientes (20%)
habian sido intervenidos quirargicamente previdmeneste estudio en relaciébn con su

cardiopatia congénita.

4.1.11. Riesgo preoperatorio

En esta serie se han registrado los resultadogsdestalas de Euroscore y Parsonnet
Unicamente. Las medias que se obtuvieron son:
- Comunicaciones interauriculares:
o Euroscore: 1,33/ 1,39

o Parsonnet: 2,7

- Aorta bicuspide:

o Euroscore: 2,5/2,28

o Parsonnet: 6,83
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Membrana subadrtica:
o Euroscore: 2,16/1,88

o Parsonnet: 5,5

Coartacion aortica:
o Euroscore: 4/3,26

o Parsonnet: 10

Patologia Mitral
o Eursocore: 2,03/2,81

o Parsonnet: 6

Asociaciones de varias cardiopatias:

o Euroscore: 6/12,89

o Parsonnet: 12

Ductus arterioso persistente:
o Euroscore: 2/1,58

o Parsonnet: 8

Fallot:
o Euroscore: 3/3,2

o Parsonnet: 5
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- Disecciones aoérticas:
o0 Euroscore: 11/26,02

o Parsonnet: 34

4.2 VARIABLES QUIRURGICAS

4.2.1. Abordaje vy tiempos de intervencién quirdrgia

En las cirugias cardiacas la incisién y abordajeaahpo fueesterna) pero hasta
quince intervenciones el abordaje se realizé &sae miniesternotomigcuatro CIAS y
dos recambios aodrticos) eubmamaria derechg9 CIAS) Para las intervenciones
extracardiacas, ductus y coartaciones, la via dedafe fuetoracotomia posterolateral.

Para los implantes de marcapasos o desfibriladembs)avicular.
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Valores de circulacidn extracorpdérea en comunicacas interauriculares:

Temperatura minima media 32 grados (30 - 36 gjados
Tiempo medio de duracién de perfusion 65,3 min(@8s- 99 minutos)
Tiempo medio de duracion de pinzamiento aodrtic@ &linutos (15 — 48 minutos)

Cantidad media de cardioplejia 800 mililitros al 8&potasio

Valores de circulacion extracorpdrea en comunicages interventriculares:

Temperatura minima media 31 grados (30 — 33 grados)
Tiempo medio de duracion de perfusion 67,3 min(26s- 110 minutos)
Tiempo medio de duracion de pinzamiento aodrticd &linutos (15 — 55 minutos)

Cantidad media de cardioplejia 1000 mililitros & e potasio

Valores de circulacion extracorpérea en cirugia mait:

Temperatura minima media 30 grados (28 — 33 grados)
Tiempo medio de duracién de perfusién 97 minutés«(@17 minutos)
Tiempo medio de duracién de pinzamiento aértica@éinutos (30 — 60 minutos)

Cantidad media de cardioplejia 2000 mililitros, @@010% y otros 1000 al 5%

Valores de circulacion extracorporea en cirugia valar adrtica:

Temperatura minima media 30 grados (28 — 33 grados)
Tiempo medio de duracion de perfusion 83,5 min(06s- 110 minutos)
Tiempo medio de duracion de pinzamiento adrticow@utos (22 — 52 minutos)

Cantidad media de cardioplejia 1900 mililitros, Q@0 10% y otros 900 al 5%
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Valores de circulacién extracorpérea en cirugia deociaciones de varias cardiopatias:

Temperatura minima media 28,5 grados (27 — 32 ghado
Tiempo medio de duracion de perfusion 111 minuf@s+140 minutos)
Tiempo medio de duracion de pinzamiento adrticangtutos (59 — 79 minutos)

Cantidad media de cardioplejia 1850 mililitros, @G0 10% y 850 al 5%

Valores de circulacion extracorpdrea en disecciora@sticas

Temperatura minima media alcanzada durante la @dragrados (16 — 17 grados)
Tiempo medio circulacion extracorporea 218,8 miai®9 — 230 minutos)
Tiempo medio pinzamiento adrtico 123,6 minutos (2a80 minutos)

Tiempo medio parada circulatoria 32,4 minutos (3®-minutos)

Cantidad media de cardioplegia por intervenciorb28ilitros, al 10%

4.2.2. INTERVENCIONES QUIRURGICAS REALIZADAS Y TECN ICA

QUIRURGICA

Se ha intervenido a ciento noventa y tres paciefag veinticinco (12,9%) de
estos pacientes la realizada por nosotros era gunde intervencion. En ocho (4,1%)
pacientes de la serie ademas realizamos nosotreslenana intervencion. Eso hace una
suma de doscientasuna intervenciorigsia coartacion aortica + valvula aodrtica; una
coartacion + Bentall; una diseccion en una valvulabiscispide operada; una
dehiscencia de parche interauricular; cuatro implanes de dispositivos de estimulacion

cardiaca).
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INTERVENCIONES SOBRE PATOLOGIA AORTICA

- Sustitucién valvular adrtica

- Veintitres valvulas mecénicas. (Valvula Adrtica kkanedics TOPHAT Supraanular.
Sorin ®.)Una de ellas intervenida también de coartaciéncaddos afos antes.

- Una valvula mecanica (Carbomedics. Sorin ®) + eiemle comunicacion
interventricular (S. Laubry)

- Dos valvulas mecanicas (Carbomedics. Sorin ®) ea&én de membrana subadrtica
+ ampliacién de anillo adrtico tipo Manouguian, qoarche de pericardio bovino.
(SJM Inc ®). Una valvula mecénica (Carbomedics. irBa®) + aortoplastia
(remodelado de la raiz aodrtica. Se recorta la dpaéetica en forma de semiluna por
dilatacion ligera de la aorta a nivel supravalvideaminuyendo asi el tamafio de la
aorta ascendente).

- Cinco valvulas bioldgicas (Valvula aértica biolGgilitroflow Sorin gr ®.)

- Una vélvula biolégica (Mitroflow Sorin gr ®.) + nieomia de Morrow

- Un Recambio valvular aorticftras implante de protesis bioldgica anterior por

insuficiencia adrtica congénita).

Ocho resecciones de membrana subadrtica + miectmriVéorrow
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DILATACION AORTICA

- Un Tubo Supraadrtico/ aortoplastin este caso se utilizé tubo de Dacron de 23 mm d

diametro. (Conducto de Hemanshield. Platinum. @os$cientific s.a ®)(Intervenido

previamente de sustitucion valvular aértica pornfisiencia congénita.)
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- Cinco intervenciones de Bentall Boribn estos casos se usaron tubos valvulados del
namero 23 y 25. En uno de los casos fue necesaaiar el reimplante de una de las
arterias coronarias a través de un injerto de Pdé-B mm (operacion de Svenssdni.a

de ellas una segunda intervencion, tras ser ope¢saawlaién de coartacion adrtica un afio

antes.

- Tres intervenciones de Davi®ara reconstruir los senos de valsalva y la amta s

utilizaron tubos de Dacron de 23 y 25 mm. (ConduletoHemanshield. Platinum. Boston

Scientific s.a ®). Para resuspender la valvulaiggge usaron puntos sueltos con sutura de
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Ti-cron (Synecture ®) a nivel de las comisuras amddlas al tubo, pero retirandole los

pledgets. Posteriormente se realiza el reimplamti@sicoronarias directo al tubo. (100)

- Cuatro_Disecciones aérticas ascendentes urgdntesla seccion del segmento disecado,

con pegamento biolégico se cierran los bordes eginento. Posterior interposicion de
tubo de Dacron supravalvular (Hemanshield. PlatinBaston Scientific s.a. ®) con sutura
continua a los extremos aoérticos. En dos de lasiamwas ademas se realiz6 recambio
valvular adrtico, una mecanica y otra bioldgica.rirgun caso fue necesario el reimplante
de las coronarias, ya que esta zona de la aortsentmcd. Con apoyo de circulacion

extracorporea, clampaje adrtico y parada circukattotal con hipotermia profunda. La
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circulacion extracorpérea se hizo canulando a ndella arteria y vena subclavias,
(perfusion anterégrada selectiva)ia de las disecciones era una segunda intervetre®n

cirugia de sustitucién valvular adrtica por valvbilelspide afios antes.

DISECCION AORTICA

F
EEAP EN
RTA
CENDENTE

FLAP EN AORTA
DESCENDENTE

- Dos estenosis tracto salida de ventriculo izgaidueron reparadas mediante la técnica de
Manouguian, con recambio valvular, y ampliacion ttecto de salida con parche de

pericardio heterdlogo.

204



PATOLOGIA MITRAL

- Sustitucion valvular mitralPuntos dobles con pledgets de Ti-cron (Syne@)rde 2 Os

con agujas de 26 mm.
Seis implantes de valvulas mecénicas (Valvula imtecanica. SIM. Inc @Tres de ellas
reintervenciones, una comisurotomia mitral cerrgdana reparacion mitral abiertg; tras

un cierre de comunicacion interventricular mas aiag@bn de estenosis pulmonar)

Dos recambios de vélvulas mecanicas (SJM. Indtf@s intervenciones previas con

implante de prétesis convencional)

OTROS VALVULARES

- Otros Valvulares

Una sustitucion valvular pulmonar por prétesis djgita (Mitroflow ®)

Una reparacién mas anuloplastia tricuspidea + tardg MAZE de la fibrilacion auricular
Tres sustituciones valvulares tricuspideas porggigtbiologicas (SIJM ®)

Un recambio dobles valvular, aortico (Carbomedszgin ®) + mitral (SIM ®)

Un recambio doble valvular, aértico (CarbomediaxirS®) + mitral (SJM ®) + cirugia
tipo MAZE de la fibrilacion auricular

Una sustitucion de valvula adrtica por protesis dnea (Carbomedics. Sorin ®) +

anuloplastia tricuspidea (anillo Anuloflex CarbonusdPalex Medical s.a. ®).
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Una sustitucién valvular adrtica por préotesis méammas cierre de comunicaciones
interauricular e interventricular con parches deicpedio heterdlogo, mas reparacion

valvular mitral.

COMUNICACION INTERAURICULAR

- Sesenta reparaciones de comunicacion interaariaiklada tres de ellas fueron

reintervenciones tras dehiscencia del parche dprimera intervenciénrealizadas once,
trece y veinte afos antes. Dieciséis de ellas aepares de comunicacion +
redireccionamiento de venas pulmonares a la aarizguierda, con el mismo parche. En
cuatro ocasiones fue precisa ademas la amplia@brnracto de salida de la vena cava
superior mediante otro parchéna de las intervenciones hubo de repetirse adossgpdias
por rotura de los puntos del parche.

Nueve de las intervenciones se realizaron a trdedacision submamaria derecha,
Dos a través de mini-esternotomias (abordaje twacbn estereotomia media en L
invertida a nivel del 6° espacio intercostal deogchuatro a través de esternotomias con
mini-incision cutanea (tres traveses de dedo pbajdedel yugulum y otros tres por encima
del xifoides) y el resto a través de esternotoroiavencional. El abordaje es siempre a
través de auricula derecha. Siempre con apoyordaazion extracorpérea, pero siete de

las intervenciones se realizaron sin pinzamienttcag es decir sin isquemia miocardica.
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- Dieciséis de los pacientes presentaban una ceawidn interauricular mas otra

cardiopatia

Se realizd reparacion de la comunicacion interalaicmediante parche en todos casos
heterélogo bovino (St. Jude Medical Inc ®). Corusaitcontinua de Prolene (Ethicon ®),
de 5 Os.

Posteriormente en los casos con insuficiencia ha&dizo, reparacion del defecto en dos,
mediante puntos sueltos a nivel de la hendidurs, afauloplastias mitrales, con anillo
(Carbomedics. Palex medical s.a. ®), y tres recambalvulares mitrales por proétesis
mecanicas (Carbomedics. ®). En todos los cas@védde la auricula derecha.

Las tres comunicaciones interventriculares, dos lmanosas y una tipo Gerbode se
repararon con parche bovino (St. Jude Medical Ih@®aveés de auricula derecha. Estas
fueron reparadas previamente al cierre de la intexaar.

La estenosis pulmonar se liber6 mediante ampliad&riracto de salida de la pulmonar
mediante parche de pericardio bovino (St. Jude d&édinc ®).

De las Comunicaciones interauriculares, dos tigmmsprimum y tres ostium secundum,
asociadas a insuficiencia mitral e insuficiencieuspidea, se realizo sustitucion de valvula
mitral por protesis mecéanica (Carbomedics ®) y a@plalstia con anillo (Anuloflex
Carbomedics Palex Medical s.a. ®) de la valvuledspide en cuatro pacient@ma de
ellas reintervencion)y cierre del defecto mitral con puntos sueltos mduloplastia de De

Vega de la tricuspide en uno.
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COMUNICACION INTERVENTRICULAR

- Dieciséis reparaciones de comunicacion interi@néar aislada. En un caso fue necesaria

la reparacion de un pequefio defecto en el senoatlalva mediante un parche de
pericardio. El abordaje fue siempre a través dealarderecha, excepto en una ocasion en
qgue hubo que realizar ventriculotomia derecha. 3odan apoyo de circulacidon

extracorporea y pinzamiento adrtico.

- Cuatro pacientes presentaban asociacion entre&eamanicacion interventricular y otra
cardiopatia. Tres insuficiencias mitrales, que doereparadas mediante una anuloplastia
(Anillo Carbomedics Palex Medical s.a. ®), y undldosalida de ventriculo derecho, en el
gue se hizo redireccionamiento del flujo mediahtpagche de cierre de la comunicacion

tipo Rastelli.

DISPOSITVOS DE ESTIMULACION CARDIACA

Cuatro implantes de marcapasos tras alteracioné&s aenduccion provocadas por
cirugia realizada para corregir una anomalia catgyéardiaca.
Todos ellos implantados via endocavitaria, subala@recha, utilizando la técnica

Seldinger. Bolsa de marcapasos a nivel infracldaicu
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- Un implante de Marcapasos DDDR (generador PHil@R T. Biotronik ® y electrodos
Selox ST 60 y selox JT 53, Biotronik ®) por un hieq auriculoventricular secundario a
una intervencion de Rastelli por transposicion @dedes arterias al nacimiento.

Un implante de Marcapasos DDDR (generador Phild3RIT. Biotronik ® y electrodos
Selox ST 60 y selox JT 53, Biotronik ®) por un hieq auriculoventricular secundario a
una intervencion de Mustard

- Un implante de marcapasos VVIR (generador TaR®8®tronik ® y electrodo Selox ST
60) Biotronik ®) por bloqueo auriculoventricularcs@dario a una intervencion de tipo
Senning en un paciente con transposicion de graartsas

- Un implante de marcapasos VVIR (generador T8RBsBiotronik ® y electrodo Selox
ST 60) Biotronik ®) en un paciente tras una susiiin valvular aortica en una

endocarditis sobre valvula bicuspide.

En el mismo ingreso del paciente y/o como compbcapostoperatoria nuestra: (y por
tanto no incluidas en el grupo diagnadstico inicial)

Un implante de marcapasos DDDR (Biotronik ®) enpaciente con enfermedad del seno
operada de comunicacion interauricular ostium seeom

Un implante de marcapasos DDDR (Biotronik ®) en upaciente con bloqueo
auriculoventricular operada de comunicacion intecalar ostium secundum, sustitucion
valvular mitral y reparacion tricuspidea

Un implante de marcapasos DDDR (Biotronik ®) enhlmgueo secundario a cirugia de

reseccion de membrana subaodrtica
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OTROS

- Tres cierres de_Conducto arterioso persistedite circulacion extracorpérea. Los tres a

travées de toracotomia posterolateral izquierdaciBecy sutura de los dos extremos
(adrtico y pulmonar) con sutura directa continua pmlene (Ethicon ®) de 5 Os de aguja

cilindrica de 17 mm.

- Ocho reparaciones de coartacién aortaan reseccion y anastomosis termino-terminal

directa en seis de ellas, e interposicion de tuboDdcron en una. Via toracotomia
posterolateral izquierda sin circulacion extracoepd (uno de ellos intervenido en la

infancia de CIV)

- Dos cirugias de reseccion de aneurisma de valsaiw reparacion mediante parche de

Dacron. (Bard Inc ®) Una de ellas urgente, pornatliel aneurisma a ventriculo derecho.

- Dos intervenciones de bypassronario con injerto de arteria mamaria interrataria
coronaria descendente anterior. Por salida andwhaléaronco coronario izquierdo. La
cirugia se hizo sin circulaciéon extracorporea. hastomosis con prolene (Ethicon ®) de 7

0s, de aguja cilindrica, de 9,3 mm.

- Cinco_ Ampliaciones del tracto de salida de ventd derechaon incision amplia a nivel

del infundibulo pulmonar y reparacion con parcheeicardio. (St. Jude Medical ®) Tres

de ellas con recambio de valvula pulmonar. Treslthes con cierre de comunicacion
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interventricular asociado. (Dos de ellos intervesigreviamente de fistulas sistemiso

pulmonares).

- Tres Canales auriculoventricularesparados mediante cierre de comunicaciones con

parche de pericardio bovino (St. Jude Medical ®paracion de la valvula mitral.

4.2.3. Final de la intervencion quirdrgica

Ritmo cardiaco postoperatorioLas arritmias postoperatorias precoces que

observamos en la serie fueron:

TIPO DE CARDIOPATIA

CONGENITA

TIPO DE ARRITMIA

TIEMPO EN EL
POSTOPERATORIO QUE TARDA

EN PRESENTAR LA ARRITMIA

TRATAMIENTO

COMUNICACION INTERAURICULAR FLUTTER AURICULAR HORAS ANTIARRITMICOS +
SENO VENOSO ABLACION PERCUTANEA
COMUNICACION INTAURICULAR TAQUICARDIA AURICULAR BIEN DIAS CARDIOVERSION ELECTRICA
OSTIUM SECUNDUM TOLERADA AMBULATORIA 1 MES TRAS
EL ALTA
MEMBRANA SUBAORTICA FIBRILACION AURICULAR + BLOQUEO HORAS CARDIOVERSION ELECTRICA
AURICULOVENTRICULAR
MEMBRANA SUBAORTICA FIBRILACION AURICULAR HORAS CARDIOVERSION ELECTRICA
COMUNICACION INTERAURICULAR FIBRILACION AURICULAR DIAS ANTIARRITMICOS
OSTIUM SECUNDUM INTRAVENOSOS
COMUNICACION INTERAURICULAR FIBRILACION AURICULAR DIAS ANTIARRITMICOS

OSTIUM SECUNDUM +

REPARACION MITRAL

INTRAVENOSOS
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COMUNICACION INTERAURICULAR | BRADICARDIA SUINUSAL INMEDIATA MARCAPASOS TRANSITORO
OSTIUM SECUNDUM EN UCI
COMUNICACION INTERAURICULAR BLOQUEO AURICULOVENTRICULAR DIAS MARCAPASOS DDD-R AOS 14
OSTIUM SECUNDUM + CIRUGIA DIAS
MITRAL Y TRICUSPIDE
COMUNICACION INTERAURICULAR BLOQUEO AURICULOVENTRICULAR DIAS MARCAPASOS DDDR AOS 7
OSTIUM SECUNDUM DIAS
MEMBRANA SUBAORTICA BLOQUEO AURICULOVENTRICULAR DIAS MARCAPASOS VVIR A LOS 4
DIAS
COMUNICACION INTERAURICULAR FIBRILACION AURICULAR DIAS ANTIARRITMICOS
(o] INTRAVENOSOS
COMUNICACION INTERAURICULAR FIBRILACION AURICULAR DIAS ANTIARRITMICOS
OSTIUM SECUNDUM + INTRAVENOSOS
REPARACION MITRAL
COMUNICACION INTERAURICULAR | BRADICARDIA SUINUSAL INMEDIATA MARCAPASOS TRANSITORO
OSTIUM SECUNDUM EN UCI
COMUNICACION INTERAURICULAR RITMO NODAL BIEN TOLERADO INMEDIATA RECUPERACION EBONTANEA
OSTIUM SECUNDUM EN DIAS
SUSTITUCION VALVULAR MITRAL FIBRILACION VENTRICULAR CON DIAS CARDIOVERSION ELECTRICA

POSTERIOR BLOQUEO

AURICULOVENTRICULAR

+ MANIOBRAS DE
RESUCITACION.

FALLECIMIENTO.

Las medias de transfusiéde hemoderivados por intervencién han sido de 4

unidades de plaquetas por paciente (rango 0-12)ridades de plasma (rango 0-8), y 2,4

concentrados de hematies (rango 0-8). En ocasiademas se utilizaron farmacos

procoagulantes como el fibrindgeno o factor IV.

Los pacientes fueron extubados entre las dos yhdiezs tras la cirugia, excluyendo

un paciente que precisé intubacion prolongada, wtieewco pacientes que fueron

extubados en quir6fano (comunicaciones interawaies| coartaciones, y aorticos).
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En una de las intervenciones se requirio el implatg_Balén de contrapulsacion

aortico via femoral a la salida de bomba por faladiaco. (Este sistema es un dispositivo
de asistencia al ventriculo izquierdo que constardbalén que se infla durante la didstole
contra la valvula aortica cerrada, mejorando lduséyn arterial coronaria, periférica y
cerebral, y reduciendo la poscarga sistémica patrapulsacion.) Pudo retirarse a las
veinticuatro horas de la cirugia tras la recupéragi estabilizacion hemodinamica del

paciente en la unidad de cuidados intensivos.

4.2.4 Mortalidad intraoperatoria

Una diseccion adrtica aguda fallecié en quiréfafmas varias horas de asistencia
con la circulacion extracorporea, el corazon ramtenia estabilidad hemodindmica “per

se”. Dada la patologia subyacente se decidio leothexion de la bomba.

4.4 VARIABLES POSTQUIRURGICAS

4.5.

4.3.1 Resultados postoperatorios precoces

Los resultados quirdrgicos de la serie han sidgtabées, con funciones

cardiacas mantenidas, hemodinamicamente estatd#gagion clinica 6ptima.
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4.3.2 Lesiones

No se han descrito lesiones de estructuras anaémgraves durante las
intervenciones llevadas acabo en este estudio.edlories nerviosas, ni arteriales, ni
vasculares. Si se han descrito lesiones del tegdoonduccion en varios casos, lo que ha
dado lugar a cuadros de bloqueos postoperatomesdiatos que han requerido implante de
marcapasos. (Tras tres cirugias: estenosis a@icanembrana subadrtica, comunicacion

interauricular ostium secundum, y sustitucién nitnas reparacion tricuspidea.)

4.3.3 Reintervenciones inmediatas urgentes

Siete de los pacientes tuvieron que ser reintetosma las pocas horas de la primera
cirugia. (< veinticuatro horas postoperatorias)cGime ellos por sangrado, todos por
presentar coagulopatia. Una sustitucion valvuldraimiuna comunicacion interauricular,
un implante de desfibrilador, una comunicaciénrirgatricular, y una ampliacion de tracto
de salida de ventriculo derecho. La reintervencmmsistio en reapertura esternal, limpieza
del campo quirdrgico y hemostasia, sin mas. Edteha caso hubo que dejar el esternon
abierto durante otras veinticuatro horas, dejanolmpcesas en el campo quirdrgico y
cubriéndolo con un parche de goretex (Dual Meshie@). Otra de las cirugias consistio
en resuturar un parche que se habia soltado enammanicacién interauricular. La ultima
consistié en la retirada del balon de contrapufsague se habia colocado en la primera
cirugia y cierre esternal, puesto que habia queddderto cubierto por un parche de

goretex (Gore ®) también hasta mejoria de la sibmadtemodinamica del paciente.

214



REINTERVENCIONES

URGENTES (<24h) Casos Porcentaje
NO 186 96,4

Sl 7 3,6
TOTAL 193 100

4.3.4 Complicaciones intrahospitalarias

Cuarenta y un pacientes presentaron complicacipreeoces (durante el ingreso)

en el postoperatorio de la cirugia.

COMPLICACIONES

POSTOPERATORIAS Casos Porcentaje
NO 152 78,8

Sl 41 21,2
TOTAL 193 100

Ocho pacientes presentaron coagulopétia%) con sangrado importante. Cinco

precisaron revision quirdrgica, aunque no se emgéamhgun punto sangrante. Se realizo
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revision y limpieza del campo quirdrgico. Tres dlese(1,6%) no precisaron de cirugia,

resolviéndose mediante transfusiones de hemodesyvad

SANGRADO

POSTOPERATORIO | Casos| Porcentaje

NO 185 95,9
Sl 8 4,1
TOTAL 193 100

Derrame pleuralen cuatro pacientes. (2,1%) Uno importante, quguin®

colocacion de tubo de drenaje endotoracico, cadasde 900 cc de liquido serohematico.

Los otros tres no precisaron drenaje por ser leves.

Neumotéraxen dos pacientes (1%) operados de sustituciérukeahaortica, que

requirio drenaje con tubo endotoracico.

Derrame pericardicd1%) en dos pacientes. Leves. No requirieron rivegato

quirurgico. Se reabsorbieron a los pocos dias, dmjtrol ecocardiografico.
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Disfuncién ventricular postquirirgidqd %) en dos pacientes sometidos a sustitucion

valvular mitral. De grado moderado. Descubiertoealizar ecocardiografia transtoracica
de control antes del alta. Los pacientes estabatoasiticos. Se les instaurd tratamiento

médico con iecas.

Alteraciones de la conduccién eléctrica

Doce pacientes presentaron alteraciones de la comtuposteriores a la cirugia.
(Ya descritas en la seccion anterior) De éstos, piacientes requirieron el implante de
marcapasos definitivos, uno transitorio, cuatro esgaron ablacidn percutanea, tres
mejoraron con tratamiento médico exclusivamentenq fallecié tras varios episodios de

fibrilacion ventricular.

ARRITMIAS

POSTOPERATORIAS Casos | Porcentaje

NO 181 93,8
SI 12 6,2
TOTAL 193 100

Alteraciones neuroldgicas

Un paciente (0,5%) operado de membrana subaoditecp hemiparesia izquierda

transitoria. El scanner de control fue normal. &tipnte se recupero sin secuelas.
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Sindrome pospericardiotomien dos pacientes (1%), con febricula, malestaerggn

astenia y ligero derrame pericardico que cedieommt@tamiento con indometacina.

Infecciosas

Dos infecciones de tracto urinario bajas. Tresceifenes respiratorias. Cuatro
bacteriemias, de foco desconocido, por staphilocaoceus y pseudomonas. Todas
resueltas mediante tratamiento antibiético. No holgun caso de infeccion de herida

quirdrgica, ni mediastinitis.

COMPLICACIONES
INFECCIOSAS Casos | Porcentaje
NO 184 95,3
SI 9 4,7
TOTAL 193 100

Insuficiencia renal

Dos pacientes (1%) sufrieron una insuficiencialaguda, una postquirdrgica, que
se resolvi6 tras unos dias de hemodidlisis, y aparglaria a tratamiento antibiético, que se

resolvio con tratamiento médico y tras ajustamigb@oterapia.

Insuficiencia respiratoria

Un paciente (0,5%) precisé de ventilacion mecamoalongada en unidad de

cuidados intensivos (seis dias)
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Un paciente padecid paresia de cuerda v@@&%), con recuperaciéon mediante

rehabilitacion.
Un paciente operado de insuficiencia aédrtica caramibio valvular sufrio un
episodio_anginos@0,5%) que cedio con vasodilatadores. Se le keali| coronariografia

durante el ingreso que mostrd coronarias normales.

4.3.5 Mortalidad precoz

Una mortalidad intraoperatoria en una diseccioniaomurgente. Cinco pacientes
fallecieron en el hospital, en los primeros dias ia cirugia. Uno en planta, cuatro en la

unidad de cuidados intensivos.

MORTALIDAD
PRECOZ Casos Porcentaje
NO 187 96,9
SI 6 3,1
TOTAL 193 100
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4.3.6 Estancia Hospitalaria

ESTANCIA HOSPITALARIA

MEDIA 9,1917
MEDIANA 8,0000
MODA 7,00
RANGO 55,00
MINIMO ,00
MAXINO 55,00
PERCENTILES 25 6,0000

50 8,0000

75 9,0000

% DE PACIENTES

607

407

207

]

20100 40:00
DIAS DE ESTANCIA

Mean =919
Std. Dewv. =7, 324
M =123

220



4.3.7 . Sequimiento postoperatorio

El Seguimientomedio ha sido de cuarenta y ocho meses, con uo kamtee algo

menos de un mes y algo mas de diez afnos.

SEGUIMIENTO
MEDIA 48,5596
MEDIANA 41,0000
MODA 6,00
RANGO 126,00
MINIMO ,00
MAXIMO 126,00
PERCENTILES 25 17,0000
50 41,0000
75 80,5000
259 Mean =48 56
Stdl. Dev. =37,058
_ =193
20
<
Q 154
=
i
o — —
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™ L~ [~
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SEGUIMIENTO EN MESES
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El seguimiento médico que se realiza a los pagantduye una revision general al
mes de la cirugia y posteriormente anual, si netexicomplicaciones. Se realiza examen
fisico completo, electrocardiograma, placa de tdrascocardiografia transtoracica para
valorar la anatomia cardiaca y funcion ventricplarddicamente. La evaluacion es llevada
a cabo tanto por un médico de atencion primariayoc@or el cardidlogo y cirujano

cardiovascular.

Los resultados en este periodo de seguimiento thn satisfactorios. Pero es
importante sefialar que el andlisis de los resudtadlel tratamiento quirdrgico de las
cardiopatias congénitas no resulta sencillo. Ligudtbd principal reside en el hecho de la
gran variedad de diagnésticos y procedimientosyy serie de factores que varian segun
cada caso particular: edad, peso, estado nutricisiadromes genéticos, estados

comorbidos, etc.

Seqguimiento inicial

La mayoria de los pacientes estan sometidos aatamntiento médico posterior a la
intervencion quirdrgica y al altai no crénico, por lo menos a largo plazo.

Todos los pacientes portadores de protesis mesas@aanticoagulados de forma
cronica mediante anticoagulantes orales. Los pesesan los que se les ha intervenido
mediante la colocacion de parches heterdlogoseaedintiagregacion, minimo durante un
periodo de tres meses.

Aquellos pacientes en los que se observo una fareaédiaca algo deprimida tras

la cirugia fueron tratados con dosis bajas de digox
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Los pacientes que precisan un estricto controbdension arterial, especialmente
las disecciones, son dados de alta con tratamamtdetabloqueantes, diuréticos u otros
(IECAS, Calcio antagonistas, ARA 1) que se margiedurante un tiempo mayor o menor,
segun los controles que se efectien en el seguoniea mayoria de las estenosis aorticas
estan en tratamiento con betabloqueantes a dogs. bbos pacientes operados de
coartacion no precisaron tratamiento antihipertenposterior a la cirugia, puesto que las
tensiones arteriales disminuyeron a valores nosieds la operacion.

Otros tratamientos incluyen antiinflamatorios, ggalcos, corticoides.

Una paciente operada de comunicacion interauridulp de estar en tratamiento
con Bosentan (Tracleer ®) durantes varios meses lgacirugia, por las cifras de
hipertension pulmonar elevadas que presentaba. ighigrsdo normalizacion con el
tiempo.

Los pacientes con diagnéstico de endocarditis @ndea recibieron un tratamiento
antiinfeccioso intravascular hasta completar las-@eho semanas con un régimen
multifarmacoldgico. Posteriormente fueron dadosaltiesin mas tratamiento antibidtico.

Muchos pacientes son dados de alta con tratamamrtohierro y vitamina B12
orales, de forma temporal, por el efecto negathavitable que supone la cirugia en la

series hematopoyéticas (descenso del hematoctit @ros).

Las heridas son curadas con betadine y suerodigad diariamente. Los puntos
y/o grapas, se retiran en unos siete dias. Laddsenan cicatrizado correctamente en casi
todos los pacientes. Diez pacientes han sufridairezacion queloidea, sin guardar relacion
con el diagnostico o tipo de cierre. El resto deiggdges han presentado una cicatrizacion

normal.
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Seqguimiento v resultados a largo plazo

Resultados de la intervencion quirdrgica:

Las comunicaciones intracardiacas no han mostragisf salvo en dos casos. Una
comunicacion interauricular y una comunicacion rveatricular, en las que se ha
observado una leve fuga del parche, insignificaetaodinamicamente.

Los recambios por protesis valvulares contindaméuncionantes. Con gradientes
similares a los postquirargicos, oscilando entrédd@@nmhg en las aorticas (incluyendo las
cirugias de David y Bentall, y por endocarditisk $ mmhg en las mitrales. Al igual que
las miectomias realizadas, que no han sufridormesie y presentan gradientes medios de
15-20 mmhg.

Los pacientes operados de Tetralogia de Fallotangphecisado el recambio de los
conductos por su estenosis (frecuente con el tigmyoinsuficiencia pulmonar es bien
tolerada. No hemos sufrido casos de distorsiormahas pulmonares.

No se ha observado reestenosis de las coartaciones.

Los canales auriculoventriculares reparados muedigara insuficiencia valvular
mitral, que no sobrepasa el grado |, y los pacgesteencuentran clinicamente en estadio |
de NYHA.

Las disecciones adrticas se encuentran asintoradtiestables.

El resto de los pacientes presentan una situagi@mente satisfactoria.
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Funcién cardiaca:

La funcion ventricular se ha mantenido conservadd@5%) en el 80% (las valvulas
mitrales que presentaron disfuncién inicial recapam funcion con el tiempo, y otras
patologias que inicialmente presentaban ligeraudgsdn han presentado mejoria tras la
intervencion que se ha mantenido en el tiempo), p28éentan una disfuncion leve (50-
65%), principalmente estenosis adrticas con imptetaipertrofia; 6,0% de los pacientes
ha mostrado una moderada disfuncion (35-50%) (Sietesuficiencias aorticas, dos
comunicaciones interventriculares y dos miocardiega y otras dos miocardiopatias
hipertréficas ventriculares (1,01%) presentan uiséudcion severa (FE< 30%), y una se

encuentran actualmente en lista de trasplanteazardpero en situacion estable.

Situacion clinica:

La calidad de vida de los pacientes es buena. d&stalos supervivientes,
actualmente cerca de un 90% en estadio | de NYHAQ% en estadio NYHA 1l, dos
pacientes se encuentran en estadio Il (miocartiepaon disfuncion ventricular severa).
80 % califican su situacion clinica de 6ptima, cogjoria evidente tras la cirugia, 20 % no
han experimentado cambios subjetivos en su sitnatidica basal. (Es importante resefiar

gue hasta un 15% de estos no presentaba cliniogazakn el momento del diagnostico).
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La Supervivencia mediade la serie a los diez afios ha sido 94,3%, ciento

ochenta y dos pacientes de ciento noventa y teebartalidad globalha sido de once

pacientes durante los meses de seguimiento.

SUPERVIVENCIA
EN SEGUIMIENTO Casos Porcentaje
Sl 182 97,3
NO 5 2,7
TOTAL 187 100
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FUNCION DE SUPERVIVENCIA
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TIEMPO EN MESES

Tras el primer mes la supervivencia fue del 97,8% ,011) (con cinco fallecidos),
a los seis meses de 96,9% (ET 0,013) (con sels$, @oce meses 96,2% (ET 0,014) (siete
fallecidos), a los quince meses de 95,6% (ET 0,§&ého), a los diecisiete 94,9% ET
0,017) (nueve), a los dos afos del 94,2% (ET 0,9E3partir de los tres afios hasta los diez
y medio (126 meses) del 92,5% (ET 0,025) (oncedalbs).

El tiempo medio de seguimiento (IC 95%) ha sidold&,244 meses (113,776-

122,712) (ET 2,280).
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- Mortalidad precoz u hospitalaria (primer mes de & intervencion)

-Una Mujer de 26 afos fallecié en quiréfano al iseervenida de una diseccion
aortica tipo A.

-Un varén de 67 aflos con comunicaciones interridn perimembranosa y
muscular fallecié a los cuatro dias en la planta,yn episodio de broncoaspiracion, tras
vomitos.

-Una Mujer de 59 afios tras cirugia de cierre deutcacion interauricular fallecio
en planta a los cinco dias tras un episodio devaas, y parada cardiorrespiratoria.

-Una Mujer de 64 afios con membrana subadrtica fallecitaeinidad de cuidados
intensivos a las veinticuatro horas. Causa desodgoc

-Una Mujer de 60 afios con comunicacion interveunlaicfallecio en la unidad de
cuidados intensivos tras una complicacion neuroblbgilas cuarenta y ocho horas

-Una Mujer de 35 afios operada de sustitucion vatvuitral (con antecedentes de
intervencion de Fallot en la infancia) falleci6 lanunidad de cuidados intensivos tras ser
reintervenida por sangrado. Presentd varios emsode fibrilacion ventricular antes de

sufrir una parada cardiorrespiratoria.

MORTALIDAD
PRECOZ Casos Porcentaje
NO 187 96,9
Sl 6 3,1
TOTAL 193 100
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- Mortalidad tardia

-Una mujer de 40 afios con comunicacion interawaidalllecio a los doce meses de
la cirugia. Causa del fallecimiento desconocida.

-Una Mujer de 60 afios con membrana subaodrticaedtalbl cabo de quince meses
por insuficiencia cardiaca cronica descompensada.elEseguimiento se observo una
comunicacion interventricular, insuficiencia tripickea severa con hipertension pulmonar
de 55 mmhg, insuficiencia mitral, hipertrofia veatifar con disfuncion sistélica derecha y
bloqueo auriculoventricular paroxistico.

-Un Hombre de 23 afios con Fallot intervenido mediama fistula sistémico-
pulmonarfallecio veinticuatro meses tras la cirugia

-Un Hombre de 26 afios con comunicacion interauridalécid por una neumonia
seis meses tras la cirugia

-Un Hombre de 31 afios con una comunicacién intiexalar fallece por sepsis

nosocomial tras cirugia bariatrica por obesidadbidartres afios tras la cirugia cardiaca

MORTALIDAD
TARDIA Casos | Porcentaje
NO 182 97,4
Sl 5 2,6
TOTAL 187 100
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Reintervenciones

Ocho, incluidas en las intervenciones.

A corto plazoRealizadas en el servicio en el mismo ingreso:

- Intervenciones sobre complicaciones provocadaslé primera intervencion quirdrgica:
Tres implantes de marcapasos por bloqueos, uneittagia de membrana subadrtica con
bloqueo auriculoventricular posterior con impladeemarcapasos VVI-R a los cuatro dias
de la intervencion. Un implante de marcapasos DDERRIn bloqueo auriculoventricular
posterior a cirugia de reparacion de comunicacidterauricular ostium secundum,
sustitucion mitral y reparacion tricuspidea, adatorce dias. Un marcapasos DDD-R en un
bloqueo auriculoventricular a los siete dias dereide comunicacion interauricular ostium
secundum.

- Reintervenciones de la primera intervencion: Weimtervencion por dehiscencia de
parche en el cierre de comunicacion interauricotium secundum a los cinco dias de la

cirugia, diagnosticada al realizar la ecocardidgrdé control.

A medio plazoRealizadas en distintos ingresos del paciente:
(No son exactamente re-intervenciones al ser ietmiones distintas a las

realizadas por Primera vez.)
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Un paciente fue intervenido de coartacion aértic2@03, y luego de estenosis adrtica en
2004.

Otro paciente fue intervenido de coartacion addit2002, y posteriormente de sustitucion
valvular adrtica y aorta ascendente con cirugiBetgall en 2003.

Otra paciente marfanoide fue intervenida de sw$fitude valvula aortica en 2001 y
posteriormente de diseccion aortica ascenddmferma urgente en 2008.

Un cierre de comunicaciones interauricular e irgptucular en 2004 en un paciente que

requiere implante de desfibrilador en 2006 por itzrdias ventriculares
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4.4 ANALISIS ESTADISTICO E

INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS

4.4.1 Analisis de las variables

- DIAGNOSTICO SEGUN GENERO:

GENERO: MUJERES Casos Porcentajg
COMUNICACION INTERAURICULAR 42 44,6
COMUNICACION INTERAURICULAR + ASOCIACION| 7 7,4
COMUNICACION INTERVENTRICULAR 6 6,3
ALTERACIONES DE LA CONDUCCION 2 2,1
INSUFICIENCIA AORTICA 7 7,4
ESTENOSIS AORTICA 9 9,5
DISECCION AORTICA 2 2,12
PATOLOGIA MITRAL 4 4,2
COARTACION AORTICA 1 1,1
DUCTUS ARTERIOSO 1 11
CANAL AV 1 11
TETRALOGIA DE FALLOT 1 1,1
OTRAS Y ASOCIACIONES 11 11,7
TOTAL 94 100
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mCIA

ECIA + OTRA
BALT CONDUCCION
BEAO

HIAO

H DISECCION AD
B MITRAL
ECOAO
mDUCTUS

B CANAL

B FALLOT
WASOCY OTRAS
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GENERO: HOMBRES Casos| Porcentaje
COMUNICACION INTERAURICULAR 22 22,2
COMUNICACION INTERAURICULAR MAS ASOCIACIONES| 5 5
COMUNICACION INTERVENTRICULAR 10 10,1
ALTERACIONES DE LA CONDUCCION 2 2
INSUFICIENCIA AORTICA 23 23,2
ESTENOSIS AORTICA 3 3
ENDOCARDITIS AORTICA 7 7
DISECCION AORTICA 1 1
PATOLOGIA MITRAL 4 4
COARTACION AORTICA 7 7
DUCTUS PERSISTENTE 2 2
CANAL AV 2 2
TETRALOGIA DE FALLOT 2 2
OTRAS Y ASOCIACIONES 9 9
TOTAL 99 100
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HCIA

B CIA + OTRA

mClV

H ALT CONDUCCION

B EAO

HAO

B ENDOCARDITISAO

B DISECCION AO

B MITRAL

HCOAOQ

m DUCTUS

W CANAL AV
FALLOT
ASOCY OTRAS

- FACTORES DE RIESGO, CLINICA'Y EDAD:

Los factores de riesgoen el analisis univariado Unicamente han mosttader
relacion estadisticamente significativa con el sgx®,023): Las mujeres presentan un
riesgo de 2,163 veces mayor de presentar facterassjo que los varones (OR 2,163 IC
95% (1,103-4,241), para p: 0,025).

Las manifestaciones clinicas no han mostrado relacion estadisticamente

significativa en los distintos analisis con ninguatia variable.

La edad avanzada en el andlisis univariado ha mostrado guardar idelac

estadisticamente significativa con la presenciafalgores de riesgo cardiovascular,
235



hipertension arterial (p 0,14), obesidad (p 0,0@®lipemia (p 0,035) y Tabaquismo (p
0,023). La poblacion con factores de riesgo (cuargnnueve pacientes) tenia una edad
media de 44,57+16,23 (40 (31-57)). La poblacionfaatores de riesgo (ciento cuarenta y
cuatro pacientes) tiene una media de edad de 3#j@6+14,4 (mediana de 30 (20.5-
40.75)). En relacion con los diferentes diagnostide la serie, la edad ha mostrado
relaciéon con la comunicacion interauricular (p @)¢ con la estenosis aortica (p 0,097),
presentandose estas a edades mas avanzadas.
En el analisis multivariado todas las variablegraotes, excepto la dislipemia, han
sido significativas. La estenosis aodrtica con una(25 y un Odds Ratio de 2,26 (1,29-
18,9). La comunicacion interauricular con una P30,0R 2,17 (0,48-9,99). Las
comunicaciones interauriculares presentan una nuediedad de 38,01 afios + 16,48 y el
resto de diagndsticos de 34,21 afios + 15,52. lemesis aodrtica de 43,50 afios + 19,56 y
los deméas diagndsticos de 34,77 afios + 15,50.
La hipertension arterial con p 0,067, OR 1,84 80,43,48), la obesidad con p 0,00,
OR 3,58 (8,33-28,7), y el tabaquismo p 0,012, O3 41,80 — 14,55). Los pacientes
hipertensos muestran una media de edad de 44,%8tafib60 afos, los no hipertensos de
34,17 afios = 15,31. Los fumadores presentan unardedcedad de 40,58 afos +12,29, los

no fumadores de 34,56 afios + 16,19.
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EVALUACION DE LOS FACTORES ASOCIADOS A LA ESTANC IA

HOSPITALARIA:

La estancia hospitalariaresulté ser una variable con distribucion No ndrsegun

el test de Kolmogoron Smirnov.

Presentd relacion estadisticamente significativa leo presencia de factores de
riesgo cardiovascular (p 0,018), tabaquismo (p 4),0tervencion previa (p 0,001), y
Sindromes (p 0,02). Ademas de con la presenciaplicaciones postoperatorias (p
<0,001), como las infecciosas (p <0,001), con teadea la significacion para la
presencia de factores de riesgo no cardiovascpl&,d8), y Sindrome de Marfan (p
0,055). Y para el padecimiento de Sangrado (p 90,6530 complicacién postoperatoria.

En relacidon con los diferentes diagndsticos deel@esla estancia ha mostrado
relaciéon con la presencia de multiples cardiopdpa®008), con insuficiencia adrtica (p

<0,0001) y alteraciones de la conduccioén (p <0,p001

En el andlisis multivariado han resultado estazdisiente significativas, el

tabaquismo, con p 0,032 y OR 3,251 (1,105-9,570)a ypresencia de sindromes

congénitos con p <0,0001, OR 12,547 (3,466-45,416).
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ESTANCIA FUMADORES ESTANCIA NO FUMADORES
N Validos 21~ Validos 169
Media 13,4583
Media 8,5858
Mediana 8,5000
Mediana 8,0000
Desviacion estandar 10,76621
Minimo 2,00 Desviacion estandar 6,51692
Maximo 45,00 Minimo 00
Percentiles 25 7,0000
Maximo 55,00
50 8,5000
Percentil Hess 25 6,0000
75 16,7500
50 8,0000
75 9,0000
ESTANCIA EN PRESENCIA DE SINDROME ESTANCIA EN AUSENCIA DE SINDROME
CONGENITO CONGENITO
N validos 22 N Validos 171
Media 12,0000 Media 8,8304
Mediana 9,0000 Mediana 8,0000
Moda 7,00 Moda 7,00
Desviacién estandar 7,31600 Desviacién estandar 7,26801
Rango 29,00 Rango 54,00
Minimo ,00 Minimo 1,00
Maximo 29,00 Méaximo 55,00
Percentiles 25 7,0000 Percentiles 25 6,0000
50 9,0000 50 8,0000
75 16,2500 75 9,0000
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- ANALISIS DE LOS FACTORES ASOCIADOS AL DIAGNOSTICO :

La COMUNICACION INTERAURICULAR en el andlisis univariado ha mostrado
tener relacion estadisticamente significativa ebrsexo (mas frecuente en mujeres) (p
<0,001), con la presencia de arritmias previas,(d%), con las intervenciones previas (p
0,013), y con el sindrome de Marfan (p 0,049), iy cierta tendencia a la significcion con
reintervenciones urgentes (p 0,085).

En el analisis multivariado han resultado estagiistente significativas inicamente
el sexo p <0,0001, OR 3,980 (2,006 — 7,917), msariujeres, y las intervenciones previas

p 0,005 OR 0,229 (0,082-0,643).

La COMUNICACION INTERVENTRICULAR en el andlisis wariado guarda
relaciéon con mortalidad precoz (p 0,018), con kspncia de arritmias previas (p 0,06), y
con otros factores de riesgo no cardiovascular,(i9). En el andlisis multivariado la
relacion es estadisticamente significativa con tatidad precoz p 0,037, OR 6,692

(1,119-40,022).

La PATOLOGIA MITRAL muestra relacion con las altei@nes de conduccion
postoperatorias (p 0,013), la mortalidad preco,(083), la presencia de arritmias previas
(p 0,074), y las intervenciones previas (p 0,0@r). el andlisis multivariado muestra

asociacion con las intervenciones previas p 0,065,11,176 (2,080- 60,055).
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Las ALTERACIONES DE LA CONDUCCION muestra signifeién con las
intervenciones previas tanto en el analisis uriq®01) como multivariado p <0,0001, OR

13,789 (4,938-38,509).

La ESTENOSIS AORTICA muestra relacion significatiwan el sexo (p 0,013), y
factores de riesgo no cardiovascular (p 0,037).eEmnalisis multivariado, el sexo es

significativo para una p de 0,020, OR para la mdge6,379 (1,345- 30,255).

La INSUFICIENCIA AORTICA muestra asociacion con lgresencia
complicaciones postoperatorias (p 0,037), con ¢px©0,001), con sindromes (p 0,003),
con arritmias previas (p 0, 041), con el sindroraeviarfan (p 0,003), y con factores de
riesgo no cardiovascular (p 0,077). En el andlisisltivariado existe asociacion
significativa con el sexo p <0,0001, OR para el bende 0,127 (,047-,341), con la
presencia de sindromes congénitos p 0,042, OR 311.,683-9,539), con la presencia de
arritmias previas p 0,012, OR 0,136 (0,29-0,648p1y factores de riesgo no cardiovascular

p 0,048, OR 2,577 (1,007-6,59).

La asociacion de VARIAS CARDIOPATIAS no ha mostradaciones con las

variables a estudio.

La COARTACION AORTICA ha mostrado cierta relaciéoncel sexo (varon) (p
0,063), y con las reintervenciones a largo plaz&@®001). En el analisis multivariado
s6lo ha mostrado significacion con las intervenesom largo plazo, p 0,01 OR 36,80

(4,270-316,520).
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EI DUCTUS no ha mostrado relacién con ninguna éeia

La TETRALOGIA DE FALLOT ha mostrado relacién con séxo (p 0,073)
(mujer), con el sangrado postoperatorio (p 0,0&a las complicaciones infecciosas (p
0,018), con la necesidad de reintervencion urggmt@,006), con la intervencion previa
(dos de los tres Fallot de la serie habian recibida intervencion quirdrgica previa) (p
0,043), y con el sindrome de Marfan (p <0,0001)eEanalisis multivariado ha mostrado
asociacion significativa con las complicaciones beéygicas postoperatorias, p 0,029 OR

22,250 (1,381-358,499)

El CANAL AURICULOVENTRICULAR ha mostrado relaciéroa la presencia de
sindromes congénitos (p 0,084). En el andlisisiwawiado no ha mostrado asociaciones

estadisticamente significativas.

La DISECCION AORTICA AGUDA presenta relacion cors l@omplicaciones
postoperatorias (dos de las tres disecciones)0§3)), con sindromes (p <0,0001), con el
sangrado postoperatorio (p 0,018), y con la malddliprecoz (p 0,002). En el analisis

multivariado no se han observado asociacionesfigtivas.
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4.4.2 Analisis de los eventos

- ANALISIS DE LOS FACTORES ASOCIADOS AL EVENTO MUERTE :

El analisis univariado demuestra que no existeiasion entre el evento muerte y

la presencia de factores de riesgo cardiovasci#la®,389. Pero S| que ha mostrado

asociacion con la variable obesidad),001), siendo esta un factor de riesgo paevento

muerte. Y ligeramente significativa con la presamle arritmias postoperatorias (p 0,091).

Se analiz6 también la posible asociacion entreethte muerte y cada diagnostico
viéndose relacion estadisticamente significativia leodiseccion adrtica aguda (p 0,037) y
ligeramente significativa con la estenosis aortc@,09).

El andlisis multivariado muestra una significacigricamente de la obesidad y de la
diseccion adrtica. La obesidad con p 0,004, conmiesgo de muerte OR de 9,37 veces
mayor (2,036-43,16) en las personas obesas (IMGQ. *}20diseccion aodrtica con una p
0,05, OR 12,35 (0,99-153,1).

Dividimos el evento muerte entre la muerte precoando esta se produce durante
el primer mesdel postoperatorio, y tardia, cuando esta sucegarar de entonces.
Analizamos estas dos variables por separado tarsbi@todas las variables anteriores. En

cuanto a la mortalidad precozdlo mostré guardar relacion estadisticamentaifsigtiva

con la mayor edadp 0,052). La presencia de dislipenfja 0,052) y_complicaciones

precoces(0,08) se mostraron levemente significativas. Lartatidad tardisha mostrado

una relacion estadisticamente significativa Uniagameon la_obesidagp 0,00).Debido al
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escaso numero de pacientes en cada grupo no se igadidar un analisis multivariado con

resultados estadisticamente fiables

- ANALISIS DE LOS FACTORES ASOCIADOS A LA APARICION D E

COMPLICACIONES:

Los factores de riesgo cardiovascular en generainastraron asociacion con la
presencia de complicaciones postquirirgicas, pérdabito tabaquico (p 0,037), la
presencia de factores de riesgo No cardiovasculgre®024), el sindrome de Marfan
(0,001) y la presencia de otros sindromes (p <0,06L mostraron asociacion
estadisticamente significativa. En el analisis tivaliado han mostrado asociacion el
tabaquismo, con una p 0,032, OR 2,960 (1,096 —47,99la presencia de sindromes

congénitos con p <0,0001, OR 12,692 (4,632-34,781).
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4.4.3 Analisis de la Supervivencia

- Supervivencia segun diagnaostico:

SUPERVIVENCIA SEGUN DIAGNOSTICO

1,0 i‘:l_:_t I i I #+ H+ +H++ i
-H—H—l-H-l—l-H—H—l—H-I—H—I-|
0,8
——
5
O 0,6
@©
o
(8]
c
(8]
2
2
[) 0,4_
Q.
>
n
0,21
0,0
I I I I I I
0 25 50 75 100 125

TIEMPO EN MESES

DIAGNOSTICOS

—T CIA
—T Clv
5
—I 17
MBSUBAo
—T 11
13
15
17
—T 19
OTRAS
23
— 1 DISECCION
MITRAL
CIA-censurado
CIV-censurado
ALTCONDUCCION-censurado
|Ao-censurado
MBSUBAo-censurado
CoAo-censurado
DUCTUS-censurado
CANAL AV-censurado
FALLOT-censurado
4+ ENDOCARDITIS-censurado
OTRAS-censurado
CIA + ASOCIACION-censurado
4+  DISECCION-censurado
MITRAL-censurado

+ +++

244



La Supervivencia media de la estenosis aodicde 83,3% (dos eventos del total de

doce pacientes en los diez afios) (en comparacibelc@b% del resto de diagndsticos). La
supervivencia media es del 88,9 (0,105) a losrtreses, y 76,2% a los 17 meses (0,148).
El tiempo de seguimiento medio fue de 87,63 meRds 13,88) (60,41-114,851). (NO:

119,247(ET 2,210) (114,915-123,579).

SUPERVIVENCIA ESTENOSIS AORTICA
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La supervivencia media de las comunicaciones inteEnaareses de 92,9% (cuatro

eventos de cincuenta y seis pacientes) frente,8#®4del resto de diagndsticos. Al primer
mes es de 98,2% (0,018) (un muerto), a los seigsmds 96,3% (0,026) (dos muertos), a
los ocho meses 94,4% (0,032) (tres muertos). Adébenta y dos meses de 89,6% (0,055)

(cuatro muertos). Seguimiento medio en meses €4@695 (ET 4,462) (107,95-125,440).

SUPERVIVENCIA COMUNICACIONES INTERAURICULARES
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La supervivencia media y acumulada a los diez af@da _diseccion adrticas

66,7% (un caso), frente a 94,7%. El tiempo medisadpiimiento es de 23,33 meses (9,52)

(4,66-42,004).

SUPERVIVENCIA DISECCION AORTICA
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La supervivencia media y acumulada de la insuf@eéemérticaes del 100% (0

casos), frente a 93% del resto del resto de diignés

SUPERVIVENCIA INSUFICIENCIA AORTICA

1,0 - H H bbb e -+ + 4
A0
0,5 —ITIMND
3
—+ MO-censurado

e Sl-censurado
=3
[T
[ 0,5
i
[T
=
a
=
-4
=
@ 04—
j= 1
=
L7y

0,2

0,0

T T T T T T
8] 25 a0 73 100 125

TIEMPO EN MESES

248



La supervivencia media y acumulada de la presateimultiples cardiopatiags

100%, frente a 93,6%.

SUPERVIVENCIA MULTIPLES CARDIOPATIAS
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La supervivencia media y acumulada de_las altemasiale la conduccioes 100%,

frente a 94,1%.

SUPERVIVENCIA ALTERACIONES CONDUCCION
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La supervivencia media de la patologia migsal85,7% (1 evento), frente a 94,6%.

El tiempo medio de seguimiento fue de 68,571 mgs&833-89,310) (ET 10,581).
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La supervivencia media de las comunicaciones iatericulares es de 86,7% (dos

eventos), frente a 94,9%. Acumulada desde el prme=r de 86,7% (ET 0,088). El tiempo

medio de seguimiento es de 102,26 meses (10,3®6B122,566).

Supervivencia acum
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La supervivencia media de la coartacion aérticdetd400% frente a 94,1%.

SUPERVIVENCIA COARTACION AORTICA
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La supervivencia media de la persistencia de cdndarterioso es del 100% frente

al 94,2%.
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Supervivencia acum

Supervivencia acum

La supervivencia media de la tetralogia de Faade2100%, frente a 94,2%.
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La supervivencia media del canal auriculoventricaade 100%, frente a 94,2%.
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- Supervivencia relacionada a las variables signifi¢tevas:

La supervivencia media de los pacientes con singlenMarfan es del 88,9% (un
evento). Frente al 94,6%. El tiempo medio de semiomes de 46,22 meses (35,545-

56,899) (ET 5,447).

SUPERVIVENCIA ASOCIADA A SINDROME DE MARFAN
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La supervivencia media de los pacientes con ob@si0& (tres eventos) frente a
95,6%. La supervivencia acumulada al primer me808s (0,095), a los quince meses de

80% (0,126). El tiempo medio de seguimento fue 8® Meses (54,012-103,788) (ET

12,698).
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La supervivencia media de los pacientes con coampboes postoperatorias es de

90,2% (cuatro eventos), frente a 95,4% de los ptese que no han presentado

complicaciones. El tiempo medio de seguimiento@3475 meses (67,082-82,425) (ET

3,914).
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5. VALORACION DEL ESTUDIO

NUmero de casos/intervenciones por afio

1999: 14 pacientes
2000: 14 pacientes
2001: 12 pacientes
2002: 17 pacientes
1003: 8 pacientes
2004: 8 pacientes
2005: 22 pacientes
2006: 31 pacientes
2007: 26 pacientes
2008: 32 pacientes
2009 (3 primeros meses): 17 pacientes

Total: 201 intervenciones.
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La recogida de pacientes se ha realizado hastazoMbe 2009. De Marzo hasta
Julio han surgido catorce casos mas de cardiopatimgénitas de adultos, seis
comunicaciones interauriculares, tres comunicasiangerventriculares, dos alteraciones
de la conduccion y dos valvulas adrticas bictspiBlstas no han sido incluidas en la serie.

Se puede observar un aumento del nimero de inteovess realizadas anualmente
desde el afio 1999 hasta el 2008, siendo en est® @t doble que en el primero. Hay que
tener en cuenta que en este Ultimo afio 2009, Ueit@nse han recogido intervenciones
realizadas durante los tres primeros meses; fstb rdel afio continuara con la misma

tendencia, el nimero de casos superaria considarabte a afios anteriores.
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6. DISCUSION

Como se puede observar en este estudio, el nuneenatatvenciones quirdrgicas
enfocadas a la patologia cardiaca congénita ertogdboh experimentado un incremento
gradual y considerable. Parece que la cardiopatigénita en adultos es un campo dentro
de la cirugia cardiovascular en rapido crecimiento.

Hoy en dia existen métodos de diagndstico y traatmi precoces, seguros y
eficaces de las cardiopatias congénitas, que h@segoido un descenso espectacular en la
mortalidad de estos pacientes.

Pero hay que considerar que el corazén presenthi@sienatémicos y fisiologicos
gue progresan desde la vida prenatal hasta la edalla. Ademas de los cambios
relacionados con la evolucion del corazon malfolonas$te también sufre los fendmenos
degenerativos relacionados con la edad, con @aiafadido de presentar enfermedades
cardiovasculares propias del adulto. Por tantomaormaciones benignas o que escapan
a su deteccion en la infancia pueden llegar anggoritantes desde el punto de vista clinico
en la edad adulta. La percepcion de “cura” o “ami@ quirdrgica total” puede resultar
erronea. En realidad, salvo casos excepcional@eso(@mdria ser la ligadura de ductus) no
existen procedimientos quirdrgicos curativos de gaediopatia congénita. El resto de
intervenciones son potencialmente capaces de @s@auos y secuelas. En este estudio la
secuela mas frecuentemente observada ha sido efraks de alteraciones de la
conduccién postoperatorias, aunque a largo plazeendan observado complicaciones
secundarias a la intervencién quirtrgica. La irtgoaria del seguimiento a largo plazo de

los pacientes adultos con cardiopatias congéresde en no olvidarse de la existencia de
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estas posibles consecuencias. La ignorancia de ¢stede dar lugar a importantes
complicaciones.

Se ha creado una nueva poblacion de pacienteoadualh cardiopatias congénitas
gracias al tratamiento de las cardiopatias comggmitirante los Ultimos afios con éxito.
Esta poblacién emergente requiere supervision rag8@lvo algunas intervenciones, como
la correccion de comunicaciones interauricular@geryventriculares completas, el resto de
los pacientes requeriran seguimiento de por vigdasdh corazones normales, predecibles.
La mayoria de los pacientes no han sido curados,ré@bido cirugia reparadora y no
correctora. Enfrentandose asi a la necesidad deasiwgrugias, y complicaciones, como
arritmias e insuficiencia cardiaca. Se ha intedera muchos nifios, "lo que ha salvado su
vida, pero no ha eliminado el problema, puestoliggan a la vida adulta con correcciones
quirargicas que originan a largo plazo nuevos mmlals cardiovasculares que necesitan
respuesta: lesiones residuales que no se han iclorreg la edad pediatrica, con secuelas
derivadas del tratamiento y alguna complicaciéh25) Son cardiopatias que antiguamente
eran inviables fuera de los primeros meses de vida gran reparadas quirdrgicamente; y
gue actualmente llegan a la vida adulta, aunquénesstado modificado por las diferentes
técnicas quirdrgicas. "Todavia aparecen como pamate la lista la comunicacion
interauricular y la intraventricular, pero seguidagy de cerca por otras mas complejas
como la tetralogia de Fallot o la transposiciomgdades arterias.” (125)

En el paciente adulto pues, se plantean variomasos posibles: el seguimiento
del paciente no operado en el cual la cardiopatigénita persiste y el seguimiento a largo
plazo del paciente operado durante la infancia6)(1@as especificamentpodemos

clasificarlos en:
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1) pacientes con cardiopatia congénita reconotiddaguales han sobrevivido hasta
la edad adulta sin tratamiento quirdrgico y sinadafeversible a su corazén y/o
pulmones

2) pacientes candidatos a cirugia correctiva desgeéina de paliacion

3) pacientes que requieren reoperacion por congdicas o defectos residuales

4) pacientes candidatos a trasplante cardiaco

5) pacientes con cardiopatia congénita que no dectdey permanecen

asintométicos durante la edad pediatrica

El subgrupo de pacientes ya operados que requi@rsaguimiento a lo largo de su
vida adulta es el que mas esta creciendo Ultimamelaido que hoy en dia, los avances
médicos permiten un diagnostico precoz, inclusairéro, de las anomalias y por tanto un
tratamiento mas temprano, en el nifio o recién patids re-operaciones son cada vez mas
frecuentes. Aln asi, lo més frecuente sigue siehgaciente que llega a la vida adulta con
una cardiopatia bien tolerada. La comunicacionraoigcular es aun la cardiopatia mas
frecuente en adultos reportada en la literaturaSindo la mas prevalente también en esta
serie, junto con otras cardiopatias simples o naml#es; existiendo todavia escasos casos de
cardiopatias complejas. Aungue se reporte que est@entando los casos de cardiopatias
complejas y complicaciones o secuelas derivadas@s no es nuestro caso de momento.
El comienzo de la cirugia cardiaca infantil en Esplue en 1967 en el Hospital La Paz. A
Partir del 73 se abren nuevos servicios en BaregMalencia y Madrid, y a partir de los
80 empiezan a abrirse los del resto de Espafa hegta a las unidades existentes. En
1998 llega al Hospital de Murcia la Arrixaca, el. Brcas Meca haciéndose cargo de la

jefatura de Servicio de Cirugia Cardiovasculaiémdose asi lo que es la actual cirugia
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cardiaca pediatrica en el hospital. Hasta entosed®bia realizado poca actividad cardiaca
infantil. Esos nifios que fueron operados hace diwgxs en Murcia empezaran a alcanzar
ahora la edad adulta. Puede que con el tiempo &stmaude pacientes cambie hacia una
gama mas compleja.

Se calcula que en Espafia existen entre 60.000 .PA®@dultos con cardiopatias
congénitas. Los ultimos datos expuestos en la cemiea de Bethesda en 2001 sugieren
gue el numero de adultos con cardiopatias congéyéteha igualado al nUmero de nifios
con cardiopatias congénitas. (1Rlestros resultados apoyan el crecimiento desteitia

poblacion de pacientes adultos con cardiopatiagérotas.

El aumento constante de pacientes que han soltevavuna cardiopatia congénita
con o sin tratamiento hasta la edad adulta suppmedesidad de desarrollar estrategias
especializadas.

Los pacientes adultos con cardiopatias congérgtpgaren un seguimiento médico
continuo y de por vida. Necesitan un seguimienidazoso en un hospital terciario, pero
también deben tener un seguimiento méas cercan@hteue el médico de atencidn
primaria deba tener un conocimiento al menos gégdrasico sobre el tema.

El conocimiento de la evolucion natural de los patgs con cardiopatias congénitas
no es muy amplio. Basandonos en que las necesidadestos pacientes son distintas a las
de los nifios con cardiopatias congénitas y a lokasdcon cardiopatias adquiridas. Existe
controversia respecto a si los equipos de adulstdneo no equipados para tratar la
complejidad de estos pacientes; mientras los eqippdiatricos no estan preparados para
aceptar adultos, y la evolucion de la enfermedagstos. Karamlou et al publicaron un

estudio recientemente en el que observaron uneeddm significativa en los resultados
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quirtrgicos obtenidos entre cirujanos especialigzaga cirugia cardiaca congénita y

cirujanos no especializados, siendo mejores enrakpgrupo. (128)
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CONGENITOS (karamlou et al)

Este tema fue debatido en el congreso de la AmmeAsaciation of Thoracic Surgery
en 2008, con especial controversia. La mayoria idganos cardiovasculares tienen
contacto con la patologia congénita durante sdeasia, pero la abandonan de adultos, al
no ser realizada en todos los centros, lo cualio@pin conocimiento reducido de las
cardiopatias congénitas por los cirujanos cardiamsadultos. Las Ultimas guias de la
ACC/AHA recomiendan que el manejo de las cardi@gatbngénitas en un adulto sea por

un cirujano cardiaco congénito especializaddqC 2008 (129, 130)
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Deberia existir un equipo multidisciplinar espdzedo en este campo. Que aportara
el mejor manejo y cuidado de los pacientes, facitib la transicion de los mismos hacia la
madurez. Se deberia obtener un diagnostico comyplpteciso de la condicidn cardiaca o
la existencia de otras anomalias cardiacas o ndaass, todos los factores que puedan
afectar a la cirugia y la supervivencia a cortodime largo plazo. Es necesario realizar
una historia completa, examen fisico, electrocgrdima, radiografias de térax y
ecocardiograma. En pacientes en los que sea nieceskemas se realizara cateterismo
coronario y resonancia cardiaca. Las areas de ntayaroversia son las relacionadas con
el manejo del embarazo, la cirugia cardiaca y moi@ea, la profilaxis anti-endocarditis, y
las arritmias. El analisis de la complejidad dedoscedimientos y los factores de riesgo de
los pacientes es importante para desarrollar uaadastrategia terapéutica. Para ello seria
necesario contar con equipos de cirujanos, derefsiblogia, anestesia, enfermeria,
intensivistas y cardiélogos especializados. Loscgadonientos quirdrgicos, anestesia,
circulacion extracorpérea y cuidados postoperagotian adquirido tal sofisticacion y
desarrollo que constituyen una verdadera subesigeciadentro de la cirugia cardiaca.
(128, 131, 132, 133)

Los cardidlogos pediatricos deberian informar didasicion que se va a producir
antes de que esta ocurra, detalladamente. El plaeglimiento que se va a llevar a cabo
con un paciente en particular deberia ser evaldadantemano, basandose en la condicion
Unica del paciente y su prondstico. La transiciércdidados de nifio a adulto deberia ser
paulatina y estar estrechamente vigilada, y existiflujo continuo de informacién entre el
médico pediatrico y de adultos. Los profesionaldsedian recibir adiestramiento adecuado,
asi como tener experiencia. Los pacientes debemnasados en centros especializados, que

tengan buena calidad asistencial, que tengan volus#iciente de pacientes y
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procedimientos como para mantener unos buenogadssl El equipo involucrado en el
manejo del paciente debe ser multidisciplinar. juadesionales deberian tener nociones de
malformaciones cardiacas y su manejo en infaneidojescencia y adultos, experiencia en
patologia médica y cardiaca de adultos, conocimgenie ecocardiografia, cateterismo,

electrofisiologia, cuidados postoperatorios, €t28( 131, 132, 133)

SEGUIMIENTO DEL PACIENTE CON CARDIOPATIA CONGENITA DURANTE SU EVOLUCION

Periodo: Pt de Atencion:
Neonato, lactante Diagnostico, Tratamiento Medico/@gico
Impacto familiar

Nino Cintacion en el tratamiento medicoquirurgico
Planificacion educativa y relacion con otros ninos

Adolescencia Continuacion del tratamiento, antiguoggvos problemas
Proflaxis antibiotica
Riesgos en estilo de vida
Contracepciony orientacion en riesgos de la reprddocc

Adulto Reproducccion:
Orientacion sobre riesgos geneticos
orientacion sobre riesgos materno-fetales
Procedimientos de diagnostico prenatal
Seguimeinto y manejo del embarazo
Seguimiento:
Lesiones no detectadas
Complicaciones de la enfermedad
Complicaciones tardias de la cirugia
Endocarditis bacteriana
Insercion laboral
Vida saludable y productiva

Actualmente se estan creando centros especializadtas cardiopatias congénitas
en adultos. En general el nUmero de intervencianess muy elevado. En el reino unido se
reportaron una media de treinta casos anualesgmbroc (135)En los estados unidos, los
centros especializados, realizan una media de iaayecuatro intervenciones por afio. En

2001 Wren y Sullyvan publicaron un estudio en et gualizaban la poblacion del Reino
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Unido para predecir la futura necesidad de demasidéencial y seguimiento a largo plazo
de los pacientes adultos con una cardiopatia citagé&e observé un crecimiento lineal,

con aumento de la complejidad de los paciente$) (13

CASOS OBSERVADOS, SUPERVIVENCIA ESPERADA, NECESIDAD DE SEGUIMIENTO ESPERADA
SUPERVIVENCIA -
4 DIAGNOSTICOS SEGUIMIENTO SEGUIMIENTO
o0 SUPERVIVENCIA  SUPERVIVENCIA ESPERADATOTAL TRAS LA AUSTADO e ESPERADOEN  EXTRA
INFANCIA g EDAD ADULTA ESPERADO EN
L0S16ANOs  'NFANCIA INFANCIA  LOS 16 ANOS EDAD ADULTA
HLH 54 0 0.00 0 0 0 0 1.00 0
MA 10 8 0.40 3 0 0 3 1.00 3
TA 23 13 0.56 7 0 0 7 1.00 7
DIV 30 18 0.71 13 0 0 13 1.00 13
PA/IVS 21 9 0.71 6 0 0 6 1.00 6
PAVSD 30 28 0.66 18 0 0 18 1.00 18
Truncus 35 12 0.92 11 0 0 11 1.00 11
CTGA 17 17 0.96 16 0 0 16 1.00 16
CAVSD 104 58 0.96 57 1 It 58 1.00 58
TGA 113 87 0.87 76 0 0 76 1.00 76
TOF 113 101 0.94 95 3 3 98 1.00 98
P-AVSD 20 23 0.91 21 15 15 36 1.00 36
TAPVC 33 24 0.97 23 2 2 25 0.05 3
VsD (85) 182 121 0.97 117 0 0 117 0.10 12
AS (8) 36 17 0.79 13 0 0 13 1.00 13
PS (%) 46 38 0.97 37 0 0 37 0.25 9
CeoA 90 79 0,98 7 29 40 117 1.00 117
ASD 84 73 0.97 71 105 119 190 0.05 10
PDA 95 89 0.99 88 99 109 197 0.00 0
MR 7 4 0.94 4 24 29 33 1.00 33
VSD (M) 577 577 1.00 577 185 206 783 0.10 78
AS (M) 38 38 0.94 36 42 a4 a0 1.00 80
PS (M) 97 97 0.97 a9 64 (9 163 0.10 16
Misc 69 57 0.95 54 36 41 95 0.75 71
Toral 1942 1588 1514 605 678 2192 784
AS (M), aordc stenosis with no nterventgon in infancy; AS (5), aortic stenosis with inervenoon
or death in infancy; ASD, atnal sepral defect; CAVSIDD, complere atnoventricular sepoal defect;
Cof, Coarcration of sorta; CTGA, congenitally corrected mransposinon of the great arvenes; DIV,
double inlet venwicke; HLLH, hypoplastic left hearg MA, miwral awresia; ME, mitral regurgitation;
Minc, musce llancous; PATIVS, pulmonary ateesia with intmct venerioular seprum; P-AVSDD, parcial
artfoventocular sepral defect; PANWSD, pulmonary atresia with ventrcular sepial defecr; PDA,
patent ductus arteriosus; PS (M), pulmonary stemosis with o interventon in infancy; PS (S),
pulmonary stenosis with intervention or death in infancs TA, wicuspid atresin; TAPVC, tomal
anomalous pulmonary venous connecton; [GA, tmnsposition of the great artenics; TOF, tctml-
ogy of Fallo; Truncus, rruncus arterosusg VS (M), venoricular sepral defect with no interven-
don o infancy: VS (5), venuricular sepml defect with intervention or death in infancw.

La recomendacion internacional deAlmerican Heart Asocciatioes que exista una
unidad de cardiopatias congénitas de adultos mta a0 millones de habitantes, por lo

tanto, Espafa requeriria el desarrollo de 4-8 dleislale esta indole. Actualmente a nivel
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nacional contamos con cuatro unidades: H. La PaMddrid, H. Vall D"Hebron de

Barcelona, H. Virgen del Rocio de Sevilla, y H.Agéde Valencia.

La edad media de intervencion es de veintiséis,af@s un rango entre veintiuno y
ochenta y seis. (134) Las clinicas de Florida y &dg cardiopatias congénitas en adultos

han reportado una prevalencia mayor de interveesi@m la segunda década de la vida.

DISTRIBUCION DE EDAD DE LOS PACIENTES CON DISTRIBUCION DE EDAD DE LOS PACIENTES
CC OPERADOS EN TAMPA BAY FLORIDA desde 1993 CON CC OPERADOS EN LA CLINICA MAYO
hasta actualidad desde 1993 hasta actualidad
n=%2 401 % pacienTES
Ne°
PACIENTES

50

0
<0 21-30 3140 4150 5160 61-70 >70

EDAD EDAD

Otro estudio britanico recientemente publicadoerefiuna media de 40 afios de edad,
con 29 afios para aquellos con patologia mas se{#&3d) Ademas resalta la mayor

prevalencia de cardiopatias congénitas en mujeresiy hombres, especialmente aquellas
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con cortocircuitos y las complejas, a excepciéragetransposiciones de grandes arterias
gue son las que mostraron mayor prevalencia ertoaduAdemas refiere un aumento
importante de la prevalencia de cardiopatias catagtanto en adultos como en nifios,
pero mas marcado en los primeros, sobretodo ertoadolvenes, en los ultimos afios; lo
gue sugiere un pico de aumento por llegar en a&lUl1@7) En nuestra serie la edad media
de intervencion ha sido de 35 afios. Con una pmesiaequiparable en hombres y en

mujeres.

EVOLUCION DEL NUMERO DE INTERVENCIONES REALIZADAS EN
ADULTOS CON CARDIOPATIAS CONGENITAS EN LOS ULTIMOS ANOS

Mayo Clinic Adult Congenital Cardiovascular
400 Operations

300+
200

CASOS

1001

O X b B A D Q o
& Qca & \%@ S\ ogz.q/ fb@ q(/bc) QC) Q"‘QQ Q()

ARNO

Aunque la cardiopatia congénita mas frecuente emtosd es la comunicacion
interauricular (4), la mayoria de las intervencom®stan relacionadas con el implante de

marcapasos y desfibriladores y cirugias valvuldfes, 139, 140).
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Las reoperaciones son cada vez mas frecuentes; (B89asociadas a estenosis de
conductos o valvulas pulmonares como en valvulaena correccion de tetralogias, o
insuficiencias valvulares pulmonares o adrticas tpouieren nuevos recambios y re-

coartaciones de aorta. (141)

En el momento actual los resultados atribuiblesmanejo quirargico de las
cardiopatias congénitas en nuestro servicio somdsué&e encuentran acordes los
estandares internacionales. El tratamiento quicargle las cardiopatias congénitas es
seguro Ypoeneficioso y conlleva una disminucida la morbi-mortalidad de los pacientes.

La calidad de vida de los pacientes de la seriexeslente. Un reciente estudio
publicado por Loup et al. (142) examiné la calidkdvida de los pacientes adultos con
cardiopatias congénitas basandose en cuatro aspectdamentales, el funcionamiento
fisico, las limitaciones causadas por problemasaled fisicos, el dolor corporal, y el
estado general de salud, demostrando que la dalielasida de los pacientes adultos con
cardiopatias congénitas tras la cirugia es exceelesm existir diferencias significativas
entre los distintos diagnésticos, e incluso congeon la poblacidén estandar de la misma
edad y género. Aln asi, remarca la importanciardestricto seguimiento por equipos
especializados, incluyendo al manejo médico un @psycosocial, con la colaboracién de
psicologos y trabajadores sociales, porque si queeatra cierta tendencia a presentar
mayores trastornos psicosociales. Otros estudios rhastrado también una mayor
incidencia de padecer trastornos de la imagen calpansiedad, y para relacionarse,

sobretodo en relacion con la mayor proteccion pajesobretodo en mujeres. (143, 144)
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La mortalidad total de la serie ha sido de onceepées (5,7%). La mortalidad de
los pacientes adultos con cardiopatias congérata® snfluenciada por el diagndstico, la
técnica quirdrgica, y las caracteristicas anatésniEm general se acepta que los defectos
cardiacos “simples” presenten practicamente nulartaidad quirdrgica, con una
supervivencia normal a largo plazo. Aquellas cardi@s consideradas “complejas”, que se
asocien a disfuncion ventricular, cianosis o higresion pulmonar tienen peor pronostico,
tanto quirdrgico como evolutivo. (135, 142, 145%) 2005, M. Gatzoulis, publicé unas tasas
de mortalidad para lesiones congénitas: la moddlidrdia para la estenosis pulmonar es
del 10% a los 25 afios, la comunicacion intervemiic20% a los 27 afos, 14 % a los 32
afos para el Fallot, correccion fisiolégica deréansposicion de arterias 24% a los 20 afos;
incluyendo la mortalidad quirdrgica, del ductus spmente 12% a los 45 afios, de la
coartacion aodrtica 16% a los 20 afios y de la esigdrtica 15% a los 25 afios. (145) La
clinica Mayo describe una mortalidad temprana ppestioria de los adultos con
cardiopatias congénitas de 2,4% en los ultimog@aw@fios, equiparable a la encontrada en
nuestra serie (3.1%) (136). En el grupo de 1 a A& due de 1,4%. La mayoria de
fallecimientos se producen en el primer afio de,\dada una mayor incidencia en el primer
mes, que alcanza mas del 10%. Analizando Unicamkast intervenciones que son
reoperaciones la mortalidad ha sido de 1,2% pasadunda y tercera reintervencion, 2,3%

para la cuarta, 9,9% para la quinta, y 4,4% ampdetia sexta. (136)
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MORTALIDAD ASOCIADA A REOPERACIONES EN ADULTOS
CON CARDIOPATIA CONGENITA

CLINICA MAYO 2000-20006

10- 9.9%

0 -

MORTALIDAD EN

% 7
4.4%

31 2.
21 1.2% 1.2%

1
oI

W

%

, , 5 6 or more
NUMERO ESTERNOTOMIA.

Numero de intervenciones: (2) 985; (3) 343; (4) 219; (5) 111; (6) 90.

Un estudio publicado en el afio 2010 realizado ena@& demostré que la
mortalidad de los pacientes adultos con cardiopati@génitas era equiparable a la de la
poblacion normal, excepto en mayores de 65 afiodedoontinuaba siendo algo mayor
debido a condiciones comorbidas como el fallo emalicronico y agudo sobretodo. (146)
La mayoria de muertes se producen en reposo, capshie un 10-15% produciéndose
durante el ejercicio, siendo algo mayor en casasad#iopatias severas y miocardiopatias
(como la hipertréfica). Resefiar también que hastacuarto de las muertes fueran
precedidas por signos de caracter infeccioso. (EY)este estudio se ha dado una
mortalidad precoz de 3,1% vy tardia de 2,6%. Enasbale la precoz si que se ha visto
asociacion significativa con la edad, que no ematdia, donde de los cinco pacientes
fallecidos dos perecieron por fallo cardiaco cronjcotro presenté un cuadro infeccioso

complicado.
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En las ultimas décadas, gracias al avance de laigtdd, cardiologia, cirugia,
anestesia y cuidados intensivos, la supervivenaa las nacidos con cardiopatias
congénitas ha aumentado, desarrollandose una pablade adultos con cardiopatias
congénitas en rapido crecimiento a lo largo del shanEn 1994, la sociedad Europea de
Cardiologia reconocié la necesidad de un manejceeisizado de los pacientes adultos
con cardiopatias congénitas, creando asi un grupotrdbajo nuevo “Task Force for
Grown-Up Congenital Heart Diseag&UCH)”. Y desde entonces no ha hecho méas que
aumentar. La cardiopatia congénita es una condidivdmica y progresiva, por lo cual es
recomendable el seguimiento de los pacientes deemacercana para detectar la
progresion de la enfermedad o aparicion de complmaes. Incluso cuando los resultados
se consideren clinicamente buenos o excelentesreesmendable la vigilancia
postoperatoria a largo plazo. Dadas las caractec&s Unicas de estos pacientes deberia

desarrollarse una especialidad centrada en su n@anej
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Limitaciones del estudio

Esta tesis es retrospectiva en su disefio por lopgesenta de entrada numerosas
limitaciones. La mas importante es que la inforaciecuperada es a menudo
inexacta e incompleta y puede generar errores stensaticos de clasificacion. La
obtencion de los casos se ha realizado mediandelégcion de una base de datos
filtrada por diagnoéstico establecido en el infordeealta. Si un paciente intervenido
no ha sido diagnosticado como congénito no apaeda base de datos y por tanto
no habra sido incluido en la serie. La principahseruencia de esta limitacion es la
pérdida de potencia para detectar posibles relesieristentes y no observadas, pero
por el contrario no invalida aquellas que si hanairado ser significativas.

No todas las cardiopatias que son diagnosticadaseseienen quirirgicamente

Un alto porcentaje de las cardiopatias congénitassemetidas a intervencionismo
percutaneo y no a tratamiento quirdrgico

No todas las cardiopatias congénitas que existandsmgnosticadas o bien pasan
desapercibidas

El andlisis de supervivencia respecto a la interéden quirdrgica se centra en el
tiempo transcurrido desde la intervencion hast@retente. Este tiempo es muy
variable segun el paciente, y puede abarcar desdetca de once afos, hasta el mes.
El umbral de significacion estadistica ha sido m@@d en 0.05% a priori y por
convenio, en consonancia con la mayor parte deplddicaciones revisadas. No
obstante, al efectuar multiples analisis a lo ladgolos diversos puntos de estudio,
una de cada X comparaciones estadisticamenteisaivids puede serlo producto del

azar.
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/. CONCLUSIONES DEL ESTUDIO

La poblacion de estudio presenta unas caractesstimsales superponibles a las
publicadas en la literatura. En esta serie se éalizado doscientas una intervenciones
sobre ciento noventa y tres pacientes en los Udtidiez afios. Lo que supone una media
de 20,1 intervenciones al afio. Aunque el nUmermt@evenciones ha aumentando en
los ultimos afios, de catorce en 1999 a treintasyetioel 2008.

La incidencia de cardiopatias congénitas es eqbpmen hombres y mujeres. La edad
media de la intervencion quirdrgica fue de 35 gfids79 afios).

Existe una asociacion estadisticamente signifiaagivire las cardiopatias congénitas y
la presencia de sindromes congénitos y antecedamédmres.

Los pacientes que llegan a la edad adulta con amBopatia congénita tienen una alta
probabilidad de haber recibido varias intervencsonasi como de recibir mas
intervenciones quirdrgicas durante el resto deesamollo

Los resultados del estudio apoyan la mayor fredaese comunicacion interauricular
como diagnéstico de cardiopatia congénita en agluloque estas se asocian a una
mayor incidencia de intervenciones previas, asi ccden patologia mitral y las
alteraciones de la conduccion.

Los varones presentan sobretodo insuficiencia leaértica (23,2%), mientras que en

las mujeres han predominado claramente las conuiaress interauriculares (41,5%).
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7. Las comunicaciones interventriculares se asocianaamayor mortalidad precoz. La
obesidad y la diseccion adrtica han mostrado tambser factores de riesgo
significativos para el evento muerte.

8. La presencia de sindromes congénitos ha mostraddas®r de riesgo para el
padecimiento de complicaciones postoperatorias.

9. La mortalidad precoz u hospitalaria (primer mestgoeratorio) ha sido del 3,1%
(n=6), la tardia (tras el primer mes) de 2,5% (n+%) global 5,69% (n=11). La edad
media de los fallecidos es de 44,63 afios (23-6ajo$en concordancia con las series
internacionales publicadas (136).

10.La supervivencia media de la serie ha sido de 9483 126 meses.
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