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RESUMEN

Los adultos con cardiopatias congénitas, denominados en la bibliografia mundial como pacientes GUCH o ACHD, son
cada dia mas numerosos gracias a la mayor expectativa de vida alcanzada por estos pacientes; se estima que el 85% de
los mismos tratados en la infancia llegan a la adultez. Actualmente casi todas estas cardiopatias son posibles de
tratamiento con una aceptable calidad de vida; ademas, el desarrollo del trasplante cardiaco y cardiopulmonar se han
constituido en un medio para pyolongar la vida de estos pacientes, en algunos paises. Fl aporte de la carclioangiologia
intervencionista a los pacientes GUCH/ACHD esta dada por el gran desarrollo tecnolégico experimentado en las
ultimas décadas, pudiendo corregir o paliar varias de las patologias mas comunes en este grupo etareo, como son la
comunicacién interauricular (CIA), ductus arterioso persistente (DAP ), comunicacién interventricular (CIV), estenosis
pulmonar (EP), coartacién de aorta (Cvo), enfermedad mitral, estenosis aortica (EAO), entre otras.
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SUMMARY

Adults with congenital cardiophathy, designated in world bibliography as patients with GUCH (8row up congenital
heart) or ACHD (adult congenital heart), are more numerous everyday thanks to the greater life expectancy reached by
this patients. It is estimated that 85% of this patients treated in their childhood reach adulthood. Nowadays almost all
these cardiophathies are possible to be treated reaching an acceptable guality of life, moreover, the development of
cardiac and cardiopulmonary transplant have been constituted in a way to prolong the life of those patients in some
countries. The input of interventionist cardio-angiology for the patients with GUCH/ACHD is possible thanks to the
great technological development experienced in the previous decades, which has allowed experts to correct or palliate
several of the most common pathologies in this age group, such as interauricular communication (IAQ), persistent
arterious ductus (PAD), interventricular communication (IVC), pulmonarg stenosis (PS), coarctation of aorta (AoCo),
mitral illness, aortic stenosis (AoS), among others.

Key words: congenital cardiophaties. Interventionist catheterism.

Introduccion

En todo el mundo existe un creciente interés por
solucionar las cardiopatias congénitas (CC) en
adultos, a quienes se les ha denominado pacientes
GUCH (Grown-up congenital heart disease)** o
ACHD (Adult congenital heart disease)®; en esta
revision los llamaremos GUCH/ACHD.

Este grupo estd conformado por adultos que
padecen una CC nativa o secundaria, entre los
primeros estdn los que nunca recibieron
tratamiento, ej: coartacion aortica; los segundos
son aquellos tratados que permanecen
asintomaticos y los que tienen una lesion residual
producto de tratamientos previos, ej: estenosis

pulmonar o adrtica luego de cirugia de Jatene en
la transposicion de grandes vasos, arritmias
secundarias a ventriculotomia o auriculotomia,
etc. Deben ser atendidos por un grupo
multidisciplinario, encabezado por cardi6logos
entrenados en centros que manejen este tipo de
pacientes, con profundos conocimientos de CC y
enfermedades propias del adulto, pues presentan
un nuevo espectro de patologias que tienen signos
y sintomas propios de su patologia basal a las que
pueden sumarse otras que derivan de
enfermedades como coronariopatias, diabetes
mellitus, hipertension arterial sistémica, etc.

* Cardioangiélogo intervencionista: cardiopatias congénitas en el nifio y el adulto. Cardiélogo infantil, 253
hospital Naval “Dr. Pedro Mallo y Sanatorio Gliemes”, adjunto al servicio de hemodinamia infantil, hospital de nifios

“Dr. Pedro de Elizalde”. BsAs — Argentina.
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Actualmente, gran parte de estas patologias
pueden ser paliadas o corregidas con cirugia
tradicional, por cateterismo y Ultimamente también
mediante cirugia robética***. Un subgrupo que
amerita un capitulo especial son las embarazadas
con CC, ya que en esta etapa ocurren normalmente
cambios fisiol6gicos, como disminucién del
hematdcrito, aumento de la volemia, etc., que
puede tener repercusiones sobre la madre y
comprometer al futuro nifio.

Se describiran las CC més frecuentemente halladas
en adultos que son pasibles de tratamiento por
cateterismo.

Comunicacion interauricular (CIA)

La CIA puede representar hasta la tercera parte de
las CC diagnosticadas en los adultos, siendo méas
frecuente en el sexo femenino'®. Su mayor
prevalencia estd dada generalmente por el
subdiagnostico durante la infancia, pues esta
patologia en muchos casos es oligosintomatica.

La magnitud del cortocircuito I-D estd
determinada por la interrelacion de las
complacencias de ambos ventriculos, teniendo en
cuenta que la complacencia del VI puede
disminuir debido a hipertension arterial sistémica,
arritmias,  isquemia  miocérdica, etc*. El
cortocircuito I-D disminuird si se desarrolla
hipertension arterial pulmonar (HTP) y se invertira
en presencia del sindrome de Eisenmenger (se
desarrolla en el 6% de estos casos)".

Clinica

Generalmente presentan disnea y arritmias. A la
auscultacion encontramos soplo sistélico suave y
segundo ruido con desdoblamiento fijo en el borde
esternal superior izquierdo (BESI), puede haber
soplo mesodiastélico en el borde esternal inferior
izqueirdo (BEIIl) dado por el paso de volumen
sanguineo aumentado a través de la valvula
tricuspide. La CIA tipo ostium secundum (CIAo0S)
en adultos puede acompafarse de prolapso de la
valvula mitral (PVM) que puede ser congénita o
secundaria a desorden funcional debido al
cortocircuito auricular 'y desplazamiento del
septum interventricular  (SIV)  hacia la
izquierda®®®, esta alteracion valvular es
sospechada por la presencia de soplo sistélico
regurgitativo en punta. El sindrome de
Lutembacher®, consiste en la presencia de CIAo0s
mas estenosis mitral, esta Ultima generalmente
secundaria a fiebre reumatica.

Método diagnostico

El ECG muestra eje QRS derecho, BIRD o BCD
y signos de sobrecarga de volumen de cavidades
derechas, puede haber trazado de fibrilacion (FA)
o fluter auricular. En la radiografia toracica
evidenciamos cardiomegalia, aumento del arco
medio. Si se desarrolla sindrome de Eisenmenger
puede no haber cardiomegalia y observarse la
circulacion pulmonar periférica disminuida.

El diagnéstico lo haremos con ecocardiografia
transtoracica (ETT): modo “M”, 2D, Doppler
espectral y color. En los adultos que tienen térax
con dimensiones aumentadas, abundante paniculo
adiposo, EPOC, etc., la ventana ecogréafica es
limitada, debiendo indicarse la valoracion con
ecocardiografia transesofagica (ETE), que es el
método de eleccion para confirmar o descartar el
defecto, es mandatoria si se intenta cerrarla
mediante cateterismo, figura 1.

Figura 1
ClA vistacon ETE

A HDIST . 409 cm
E HOIST 1.39 cm

Modo 2D: Solucién de continuidad en el septum
interauricular (flecha).

Doppler color: cortocircuito de izquierda-derecha a través
de la CIA.
Fuente: archivo personal del autor.
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Indicacion de cierre

1. Sobrecarga de cavidades derechas.

2. Qp/Qs:>15/1.

3. Evento previo de accidente cerebrovascular
(ACVI/stroke) o accidente isquémico transitorio
(AIT).

4. Pre transplante de 6rganos'’, ej: hepatico, renal.

Contraindicaciones del cierre

1. HTP.

2. Disfuncion diast6lica del V1.12

3. Enfermedad maligna con expectativa de vida
< a3 afios.

4. Trombosis auricular.

5. Embarazo.

Formas de tratamiento

En personas mayores a 40 afios de edad debe
realizarse valoracion de la permeabilidad de las
arterias coronarias mediante coronariografia o TC
multicorte®® previo a su correccion.

El tratamiento clasico de la CIA ha sido por
cirugia; actualmente existe la alternativa de poder
cerrar las ClIAo0s y cribiformes (o multifenestradas)
con dispositivos mediante cateterismo, figura 2; en
los Gltimos afios también se ha descrito su cierre
mediante cirugia robética con técnica endoscopica
(sistema quirdrgico Da Vinci)®.

Figura 2

Cierre de CIA con dispositivo

Radioscopia: dispositivo
(flecha).

implantado cerrando la CIA

ETE: dispositivo bien implantado cerrando la CIA (flecha).
Fuente: archivo personal del autor.

Resultados

Los  comunicados  quirdrgicos  informan
mortalidad casi nula en centros experimentados™,
aunque la tasa de complicaciones especialmente
en mayores de 40 afios de edad es mayor que con
la forma percutanea®®*®.

Varios estudios reportan que el cierre de la CIA
pasado los 40 afios de edad no previene el
desarrollo de FA, pero algunos demuestran que
cerrarla aln pasada esta edad evita la continua
sobrecarga de volumen de las cavidades cardiacas
derechas con la consiguiente disminucion del
tamafio de las mismas, elimina un factor de riesgo
para embolia paradojal y sus secuelas, también
mejora la capacidad funcional y aumenta el
tiempo estimado de sobrevida del individuo***%,

La HTP severa ha sido una contraindicacion
absoluta para el cierre de la CIA, aunque
actualmente la utilizacion de nuevas drogas
vasodilatadoras pulmonares, mayor desarrollo en
el cuidado pos quirGrgico inmediato, novedosas
técnicas quirdrgicas como el cierre del defecto
con parche valvulado o cierre con dispositivos
fenestrados, estdn haciendo considerar la HTP
como una contraindicacion relativa en algunos
centros®8293%8

Foramen oval permeable (FOP)

El FOP es la persistencia de una comunicacion en
el septum interauricular que normalmente esta
presente durante la vida intrauterina y tiende a
ocluirse después del nacimiento, pero puede
encontrarse permeable hasta en el 25% de la
poblacién y es habitualmente asintomatico®.
Puede ocurrir que la presién de la auricula
derecha (AD) se eleve transitoriamente mas que
de la auricula izquierda (Al) y haga posible la
embolia paradojal a través del septum
interauricular®.

Debe descartarse la presencia de FOP ante un
evento previo de>32%"41:

a) ACV y/o AIT.

b) Migrafa.

c) Pérdida transitoria de la memoria.

d) Sindrome de platypnea-orthodeoxia.
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Método diagnostico:

Mediante ETT, ETE, Doppler transcraneal®, en los
gue se puede mejorar la sensibilidad mediante la
inyeccion de contraste con microburbuja.

Indicaciones para el cierre del FOP*!832374041

1. Evento previo de ACV y/o AIT.

2. Migrafia con aura.

3. Sindrome de platypnea-orthodeoxia.

4. Sindrome de descompresién: en buceadores.
5. Embolias sistémicas.

Tratamiento

La estrategia Optima para prevenir la embolia
paradojal recurrente en pacientes con FOP es
desconocida aun, se ha recomendado terapia
anticoagulante/antiagregante plaquetaria asi como
también su oclusion, siendo el cierre percutaneo el
método de eleccién, el mismo que puede ser con
dispositivos, radiofrecuencia o sutura transcatéter,
figura 3'%%%%,

Figura 3
Cierre de FOP con dispositivo

Notese que el disco izquierdo es mas pequefio que el derecho
(flecha).
Fuente: archivo personal del autor.

Resultados

El cierre percutdneo del FOP se puede realizar en
el 100% de los casos; aunque algunos con forma
tuneliforme y oblicua pueden ocasionar
dificultades técnicas debiendo inclusive realizar
puncion transeptal para poder implantar el
oclusor’. Si bien existen controversias acerca de la
indicacién para el cierre del FOP, hay estudios que
indican que factores como el tamafio del FOP o la

presencia de aneurisma septal atrial podrian
aumentar el riesgo de pasaje transeptal de
émbolos, por lo que el cierre del FOP podria
disminuir el riesgo de ACV recurrente o AlT,
evitando la  anticoagulacion en  adultos
jovenes®>?,

El cierre del FOP debe considerarse en pacientes
con ACV criptogenético a pesar de una Optima
terapia médica (Clase 11b, nivel de evidencia C)*".

Estenosis pulmonar (EP)

La EP puede ser de presentacion infundibular,
valvular (EPv) o supravalvular; en este espacio
nos dedicaremos a la descripcion de la variedad
valvular, que puede ser tratada sin cirugia, y
también se hara mencidn sobre la estenosis en las
ramas pulmonares. Habitualmente su diagnostico
se hace durante la infancia, algunos son tratados
en esta etapa pero quedan con estenosis residual,
la misma que puede progresar Yy requerir
nuevamente tratamiento cuando han alcanzado la
etapa adulta.

La valvula pulmonar estenética displésica, puede
acompafarse de estenosis subvalvular y no
ocasiona dilatacion del tronco de la arteria
pulmonar (TAP); la variedad de valvula pulmonar
en domo, generalmente si da dilatacion del TAP.
Se considera que la estenosis es moderada y
severa cuando el gradiente generado entre VD y
TAP es superior a 40 'y 70mmHg
respectivamente. Como consecuencia del grado
de estenosis, existe una hipertrofia del VD,
aumento de la presion del mismo, genera o
intensifica la insuficiencia tricuspidea. La
estenosis de ramas pulmonares en este grupo
etareo generalmente se presenta en pacientes que
han recibido cirugia previa como anastomosis
sistémico pulmonar, o aquellos en quienes se ha
colocado un homoinjerto en posicion pulmonar,
ej: Tetralogia de Fallot, pacientes con cirugias de
Glenn o tipo Fontan, etc, aunque en raros casos
pueden haber pacientes con sindrome rubedlico,
de Williams, de D’Alagille que pueden haber
llegado a la adultez con estenosis de ramas
pulmonares nativas.

Clinica
A la auscultacion tendremos soplo sistélico

eyectivo en el BESI cuya intensidad estara dada
por el grado de estenosis y palparemos frémito en
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el mismo sitio en las formas moderadas y severas.
Puede haber signo de Dressler en la forma severa.
En la estenosis de rama pulmonar el soplo se
ausculta a nivel axilar. EI ECG en el grado
moderado de EP manifiesta eje QRS derecho y
ondas Rs o rSR’ en precordiales derechas, en el
grado severo hay ondas P altas, eje QRS derecho,
R pura en V1 y alteraciones del ST-T. Si la
estenosis de rama pulmonar es unilateral pueden
no existir cambios en el ECG, si la estenosis es
bilateral puede presentar trazados similares a la
EP, dependiendo del grado de repercusion sobre el
VD. La radiografia de torax muestra
cardiomegalia a predominio de cavidades
derechas, arco medio pronunciado en las formas
moderadas y severas.

Método diagnostico

Generalmente la ETT es suficiente para realizar el
diagndstico de EP, pero tiene cierta dificultad para
el diagnostico de estenosis de ramas pulmonares,
mas aun cuando éstas son distales, pudiendo
recurrir en estos casos a métodos como la
angioRMN o la angioTC. La ETE también evalta
la EP aunque es un método medianamente
invasivo.

Indicaciones de tratamiento?’

1. Gradiente pico-pico VD/TAP mayor a 40
mmHg.

2. En pacientes con cirugia de Glenn o de tipo
Fontan, debe tratarse toda estenosis de rama
pulmonar angiograficamente visible o que
genere un gradiente de presién de > 2 mmHg.

Tratamiento

La valvuloplastia percutanea con balon es el
método de eleccion; existen técnicas con baldn
Unico, doble y hasta triple, dependiendo del
tamafio del anillo, figura 4%, Es un método
efectivo, con menor morbilidad que el quirdrgico,
puede realizarse con anestesia local y sedacion
profunda. La valvuloplastia se considera efectiva
si el gradiente VD/TAP es menor del 50% con
respecto al inicial, la relacion VD/VI es < 0.5.
Siempre debe valorarse la insuficiencia valvular
pos-procedimiento mediante ecografia Doppler.
La estenosis de rama pulmonar puede ser tratada
mediante angioplastia con balén Unicamente o con
implante de stent.

Figura 4
Valvuloplastia pulmonar con balon

Valvula pulmonar estenética en “domo” (flecha negra), con
dilatacion del tronco de la arteria pulmonar (flecha blanca).

B/

Notese la muesca central en el balon al realizar la apertura de
la valvula estendtica.
Fuente: archivo personal del autor.

Precauciones

Si concomitantemente  existen CIA o
comunicacién interventricular  (CIV) no
restrictivas, la desobstruccion de la valvula
pulmonar o de estenosis bilateral de ramas
pulmonares puede ocasionar hiperflujo pulmonar,
por lo que deberia programarse la correccion de
estos defectos al mismo tiempo.
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Resultados

La valvuloplastia pulmonar con baldon es una
técnica efectiva, con resultados comparables a los
quirdrgicos, por lo que se considera como
tratamiento de primera opcidn ante estos cuadros.
En casos de EPv severa, algunas veces la
desobstruccion del tracto de salida debe realizarse
en dos tiempos para evitar el hiperflujo pulmonar
agudo. El tratamiento percutdneo de la estenosis
de rama pulmonar debe indicarse como primera
eleccion si no existen lesiones asociadas que
requieran un tratamiento quirdrgico, pues hay una
tasa de éxito superior al 90%%. La tasa de
complicaciones es baja.

Tetralogia de Fallot (TF)

Esta patologia cuya descripcion clasica consiste en
la presencia de estenosis pulmonar infundibular,
CIV  subadrtica, cabalgamiento adrtico e
hipertrofia del VD, raramente es observada en
algin paciente que haya llegado a la adultez sin
ningun tipo de paliacion o correccion, pero lo que
si estamos viendo hoy en dia son adultos
“corregidos” quirdrgicamente en los cuales se
estan desarrollando nuevos problemas secundarios
a sus cirugias previas.

Sin embargo, en paises como el nuestro
desafortunadamente aliin observamos pacientes con
este diagndstico virgen de tratamiento en quienes
sabemos que la sobrevida es menor a los 25 afios,
pudiendo alcanzar la cuarta década de la vida sélo
un 3% de ellos®.

Clinica

El paciente sin ningln tratamiento presenta
cianosis,  hipocratismo  digital,  inyeccién
conjuntival, se palpa frémito precordial y a la
auscultacion soplo sistolico eyectivo 3-4/6 en foco
pulmonar, el R2 es Unico, si hay desarrollo de
colaterales aortopulmonares se escuchard soplo
continuo en el dorso y axilas. Algunos sufren
ACV, absceso cerebral, endocarditis infecciosa
(El) y trastornos hematoldgicos por la cianosis
cronica. Siempre hay que descartar la presencia de
insuficiencia aodrtica, que se observa en adultos
como consecuencia de dilatacion de la raiz adrtica
0 secundaria a El. En el ECG encontramos ondas
P altas, eje QRS derecho, ondas R puras o gR en
V1 con brusca aparicién de onda S en V2, onda S

profunda en precordiales izquierdas, puede haber
onda T negativa en V1 'y V4r como expresion de
sobrecarga sistélica. En la radiografia de térax no
hay cardiomegalia, silueta cardiaca en forma de
“zueco” e hiperclaridad de los campos
pulmonares, puede detectarse la presencia de arco
adrtico derecho.

En pacientes con cirugia paliativa, es decir que
sOlo tienen una anastomosis sistémico pulmonar
(ASP) o de Blalock-Taussig modificada puede
haber sobrecarga crénica del VI que provoca mala
funcion ventricular; en los pacientes corregidos
quirargicamente con ampliacion del anillo
pulmonar y parche transanular encontramos
ademas soplo diastélico en BESI debido a la
insuficiencia pulmonar que esta técnica quirdrgica
provoca, con la consecuente sobrecarga del VD;
en estos casos, el ECG mostrara bloqueo de rama
derecha secundario a la incision quirdrgica.

Método diagnostico

Mediante ETT con el modo 2D podemos definir
los detalles anatémicos de la patologia, e
inclusive se puede definir el origen de las arterias
coronarias, con el Doppler espectral definiremos
el sitio y grado de obstruccion del tracto de salida
del VD; si no podemos definir estos detalles con
este método el uso del ETE es aconsejable.

A diferencia del nifio, en todos los adultos debe
realizarse cateterismo cardiaco previo a la cirugia
para definir morfologia intraventricular y del
arbol pulmonar, descartar lesiones asociadas
como CIA, presencia de colaterales
aortopulmonares 'y evaluar la anatomia
coronaria®’. A veces puede estar indicada también
la RMN.

Tratamiento

En adultos no tratados previamente o con cirugia
paliativa debe intentarse la cirugia correctora para
evitar  las  complicaciones mencionadas
anteriormente, teniendo el recaudo de ocluir las
colaterales aortopulmonares si existen. En los
pacientes corregidos con ampliaciéon del anillo
qgue presentan insuficiencia cardiaca por la
insuficiencia pulmonar severa cronica debe
plantearse una nueva correccion quirdrgica con
colocacion de valvula protésica en posicion
pulmonar; en pacientes corregidos con
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homoinjerto entre VD y APT, el cual ha sufrido
calcificacion y estenosis se indica recambio
quirdrgico con homoinjerto valvulado y mas
recientemente el implante percutaneo de stent bare
metal o mejor aun de stent valvulado, figura 5.

Figura 5
Angioplastia pulmonar con stent en paciente pos
quirdrgico de Fallot con homoinjerto pulmonar
. ]

Estenosis severa en unién de rama pulmonar derecha con
homoinjerto pulmonar (flecha larga), rama pulmonar
izquierda (asterisco), hominjerto pulmonar estendtico (cabeza
de flecha).

Stent implantado en el sitio de la estenosis (flecha), con
mejoria del flujo anterégrado.
Fuente: archivo personal del autor.

Resultados

La cirugia correctora en adultos tiene un riesgo de
mortalidad entre 5y 8%, teniendo en cuenta que a
menor didametro de las ramas pulmonares (indice
de Nakata < 100) el riesgo es mayor.

La sobrevida a 32 afios es del 86%. En el
seguimiento a largo plazo se ha detectado que
algunos pardmetros como la presencia de
insuficiencia pulmonar severa, cardiomegalia y
duracion del QRS > 180mseg son predictores de
muerte sUbita, asi como también el bloqueo
trifascicular'®??>. Como complicaciones a largo
plazo  aparecen  arritmias  ventriculares,
generalmente cuando hay hipertension del VD
secundaria a estenosis del homoinjerto o ramas
pulmonares, o también tienen su punto de partida
en la incision quirdrgica que puede llegar a
necesitar ablacién por radiofrecuencia.

Como podemos apreciar, ésta es una patologia
que hace algunos afios atras considerdbamos que
habiamos alcanzado la etapa de correccion; sin
embargo estamos viendo las “complicaciones” o
por decirlo de otra manera “evolucion de CC
modificada” que se manifiestan a mediano y largo
plazo secundarias a las intervenciones previas.
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