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Ante € adulto con cardiopatia congénita

Carlos Alva Espinosa*

Resumen

Después de varias décadas de tratar a los ni-
flos con cardiopatias congénitas, nos enfrenta-
mos ahora con el reto de tratar a muchos de
ellos como adultos y a nuevos casos con expre-
sion clinica tardia. El nimero de adultos con
cardiopatia congénita operados y no operados
aumenta rapidamente. Conservadoramente,
existen en México aproximadamente 300 mil
adultos en esta categoria y su incremento anual
se estima en 15 mil casos mas. A la complejidad
de la patologia congénita debe agregarse el
estudio de las enfermedades adquiridas, el con-
sejo genético, el manejo del embarazo y el res-
paldo psicolégico especializado. El estudio de
estos enfermos debe iniciarse con su estratifi-
cacion; el diagndstico y tratamiento requiere de
un equipo multidisciplinario informado, diestro
y capaz de trabajar en equipo.

Summary
APPROACH TO CONGENITAL HEART DISEASE IN ADULTS

After a few decades treating patients with con-
genital heart disease during childhood, we now
face the problem of dealing with many of them
as adults and few cases with disorders detected
in adult life. The number of patients, with and
without surgery is growing up rapidly. Conser-
vatively speaking, there are in Mexico approxi-
mately 300 thousands patients with this condi-
tion, increasing by 15 thousands patients per
year. In addition to the complexity of the congen-
ital pathology, the knowledge of acquired dis-
eases should be incorporated as well as the
genetic advise, pregnhancy care and specialized
psychological support. The approach to these
patients begins with stratification; diagnosis and
treatment requiring a multidisciplinary, well in-
formed and an capable to perform together med-
ical team.

(Arch Cardiol Mex 2006; 76: S2, 57-61)

Palabras clave: Adultos con cardiopatias congenias-genética. Embarazo.

Key words: Congenital heart disease in adults.

1.1 Magnitud del problema

aincidencia de cardiopatias congénitas es
Lde 6 a8 por 1,000.1 A principios del siglo

pasado lamayoriadelos nifios nacidos con
cardiopatia grave sucumbian en los primeros me-
ses de vida, con € desarrollo de técnicas quirdr-
gicas, primero paliativasy despuéscorrectivas, la
sobrevida fue mejorando progresivamente. A fi-
nales del siglo XX se mejoré la cardioplgia du-
rante la derivacion cardiopulmonar en nifios pe-
quefios, esto permitio operar alamayoriaen edades
tempranas y se expandio la cardiologiainterven-
cionista. Lasinergiade estos avances haalcanza-
do un nivel tal que los Ultimos resultados de la
American Heart Association, revelan que en los

Estados Unidos de Norteamérica se estima en un
millén el nimero de enfermos adultos con car-
diopatia congénita, esta cifra rebasa por primera
vez al nimero de enfermos de lamisma categoria
en poblacién infantil. El crecimiento anual delos
enfermos que ingresan a la vida adulta con car-
diopatia congénita, tratada o no tratada, se estima
en 5%, esto significa50 mil pacientes (pts) masal
afio. Se consideraen laactualidad que en los pai-
ses desarrollados, ahora el 85% de los nifios que
nacen con cardiopatia congénita alcanzaran la
vida adulta.?

En México no existen cifras oficiales, sin em-
bargo podemos estimar en 300 mil €l nimero de
enfermos adultos, tratados o no tratados, con
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Tabla I. Adultos operados con cardiopatia congénita en el Hospital de Cardiologia del CMN Siglo XXI, 2000-2005.

Las 10 primeras causas.

Lugar Diagnostico n %
1. CIA 289 62.0
2. Aobivalva con estenosis o doble lesion 48 10.4
3. PCA 32 7.0
4. Clv 24 5.2
5. Diafragma Subadrtico 16 3.5
6. Coartacion de la aorta 14 3.0
7. Ectasia anuloadrtica S. de Marfan 10 2.2
8. T. de Fallot 8 1.7
9. Corazén Univentricular 3 0.6
10. Conexién venosa pulmonar AT 3 0.6

cardiopatia congénitay el incremento anual es,
probablemente, de 15 mil nuevos pacientes adul -
tos con este tipo de cardiopatia.

1.2 Adultos operados con cardiopatia
congénita en Hospital de Cardiologia
del CMN SIGLO XXI

En los Ultimos 5 afios (2000-2005) se han opera
do 462 enfermos, con margen de edad de 18 a82
afos, mediade 36.4 afios+ 13. Fueron 312 muje-
res(67.5%) y 150 hombres (32.5%), los diagnés-
ticosy su porcentaje se muestran en laTabla I.

2. Diagndsticos y causas de muerte
en adultos con cardiopatia congénita
Un estudio relativamente reciente delaUniver-
sidad de Toronto, demostré que laedad prome-
dio de muerte en 194 casos de adultos falleci-
dos con cardiopatia congénita fue de 37 afios,
recopilados de una poblacion de 2,609 enfer-
mos en esta categoria. Losdiagnésticosmasfre-
cuentes fueron: primero latransposicién corre-
gida de las grandes arterias (26%), luego la
atresiatricuspidea (25%), otras conexiones uni-
ventriculares (23%).2 Los mecani smos de muer-
te mas frecuentes fueron: muerte sibita (26%),
y con este mecanismo fallecieron en primer lu-
gar enfermos con coartacion de la aorta, ano-
maliade Ebstein, transposicioén corregidadelas
grandes arterias (TCGA), tetralogiade Fallot y
sindrome de Eisenmenger. Como segundo me-
canismo de muerte se observé alainsuficiencia
cardiaca, y en esta forma los diagndsticos mas
comunes fueron; defecto septal atrioventricu-
lar completo, TCGA y sindrome de Eisenmen-
ger. Finalmente, €l tercer mecanismo de muerte
fue la perioperatoria que comprendio el 18%,

en este grupo | os diagnésti cos mas frecuentes fue-
ron la atresiatriclspide y la estenosis aértica.®

3. Objetivo inicial ante el adulto con
cardiopatia congénita

El primer paso a través de la historia clinica es
estratificar al enfermo. Definir primero si se co-
noce cardiépata congénito, que seran la mayoria
de los casos.

Una vez definido esto, establecer si ademas ya
fue tratado y con qué tipo de cirugiao, si sdlo se
sabe cardidpata pero no tratado. Un 10% aproxi-
mado de los enfermos que acuden con el cardio-
logo serén pts nuevos, es decir, que no se sabian
cardiopatas congénitos, con uno de los siguien-
tes datos: a) por hallazgo de soplo, b) deteccion
deunaarritmiay c) datosdeinsuficienciacardia-
ca. En este grupo de pts nuevos los diagnésticos
mas comunes son los siguientes. comunicacion
interauricular (CIA), anomalia de Ebstein y
TCGA. El segundo paso esdefinir si setratade: a)
una lesion sencilla, por ejemplo comunicacion
interauricular (CIA), comunicacién interventricu-
lar (CIV) pequefia, estenosis pulmonar o esteno-
sisadrticao coartacion de aorta. Como lesion sen-
cilla también consideramos a los enfermos
postoperados de persistencia de conducto arte-
rioso (PCA), CIA y CIV gue no tengan hiperten-
sion arterial pulmonar (HAP) residual. b) Anoma-
lias moderadas. Dentro de este subgrupo
consideramos a los defectos septal es atrioventri-
culares tanto completos como incompletos, la
conexion venosa anémala total, doble camara
ventricular derecha, el PCA y la CIV con HAP,
también alaanomaliade Ebstein. En este subgru-
po adicionalmente consideramos como lesion
moderada a la CIV asociada con insuficiencia
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aortica, lesion mitral o straddling de una valvu-
la atrioventricular. También se incluye la tetra-
logia de Fallot. C) Formas complejas. Aqui es-
tan comprendidos todos los corazones
funcional mente univentriculares no operados y
operados, ya sea con paliacién o correccion tipo
Fontan, el sindrome de Eisenmenger, todos los
postoperados de Rastelli, |as diversas formas de
doble via de salida de ventriculos derechos y
todos los postoperados de transposicion de las
grandes arterias, ya sea switch atrial o arterial.
En este subgrupo también incluimos a diferen-
cia de Webb,* las anomalias coronarias y todas
las discordancias atrioventriculares. EnlaTabla
Il seresume laestratificacion.

4. Enfermo nuevo, no se sabia
cardi6épata congénito

Como se sefialé al principio, este grupo com-
prende por o menos el 10% de la totalidad de
los enfermos adultos con cardiopatia congénita.
El diagnéstico mas frecuente en nuestro medio
es la CIA. Lo habitual es una mujer delgada a
guien se le detecta un soplo cardiaco en un exa-
men de rutina o en quien se encuentra cardiome-
galia como hallazgo en una telerradiografia de
térax. Al interrogatorio dirigido suele descubrirse
disnea o fatiga de esfuerzo moderado. El eco-
Doppler color hace el diagnéstico definitivo. La
anomalia de Ebstein poco severa también suele
ser causa de primera consulta en la vida adulta
por lasmismasrazonesdescritasparalaCIA pero
con unaformade presentacion adicional, lapre-
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sencia de palpitaciones por taguiarritmias. Por
lo menos un 25% de | os enfermos con anomalia
de Ebstein tienen asociado el sindrome de Wolf-
Parkinson-White.

Es importante tener en cuenta en este grupo a
lesiones potencialmente graves como la este-
nosis adrtica valvular significativa. En algu-
nos enfermos la estenosis adrtica severa, es de-
cir con gradiente transvalvular de 60 mmHg o
mas cursa asintomética y la Unica pista es el
soplo expulsivo adrtico. La coartacién de la
aorta en adultos, es referida en la mitad de los
casos con €l diagndstico de hipertension arte-
rial sistémica (HAS). Clinicamente el diagnos-
tico se hace por la palpacién de los pulsos dis-
minuidos en las extremidades inferiores.
Actualmente la cardiologia intervencionista
ofrece una alternativa alacirugia que haresul-
tado satisfactoria. Hemos tratado 54 enfermos
con CoAo mediante angioplastia adrtica con
stent. Los margenes de edad fueron de 8 a 49
afos con media de 22 + 9 afios, el gradiente
promedio disminuy6 de 50 a5 mmHgy al final
del seguimiento todos estan sintométicos con
un gradiente promedio de 7 + 10 mmHg.® Otro
diagndstico masraro que los anteriores pero su-
mamente interesante es la TCGA sin lesiones
asociadas 0 con éstas pero sencillasy poco se-
veras, por ejemplo, y éstas son las mas frecuen-
tes, insuficiencia tricuspidea, que se comporta
como insuficienciamitral, CIV y estenosis pul-
monar. Un elemento comun en estos pts es la
presenciagradual deinsuficiencia cardiaca por

Tabla Il. Estratificacion inicial del adulto con cardiopatia congénita.

Paso 1
Se sabe cardiopata Si Tratado No tratado
congénito Cirugia paliativa Acude por soplo,
0 correctiva arritmia o datos de
I. cardiaca
No Acude por soplo,
arritmia o datos de
I. cardiaca
Paso 2
Qué tipo de lesion Sencilla Moderada Compleja
CIA Defectos septales A-V Corazones univentriculares
CIvV CVPAT POP de Fontan

Estenosis Pul.
Estenosis Ao.

Doble camara VD
CIV + Insuf. Ao o
Straddling de AV o

POP de Rastelli
Todas las formas
de discordancia

lesién mitral atrioventricular
Coartacion Ao. A. de Ebstein Anomalias Coro.
POP de CIA, CIV T. de Fallot DVSVD todas

CIA = comunicacioén interauricular, CIV = comunicacion interventricular, A- V = atrioventriculares, CVPAT = conexién venosa
pulmonar anémala total, Insuf. Ao. = insuficiencia adrtica, DVSVD = doble via de salida de ventriculo derecho, POP = postoperado.
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falla progresiva del VD que se encuentra res-
ponsable de la circulacién sistémica.®

5. Enfermo conocido y tratado

L os enfermos con antecedentes quirdrgicos mas
frecuentes son los postoperados de PCA, CIA y
CIV. Lo importante en ellos es descartar la pre-
senciade HAPresidual que guardaestrecharela
cion con la edad en la que se hizo la operacion.

6. Enfermo conocido y tratado y con
arritmias

Este es un problema frecuente en el adulto ya
operado con cardiopatia congénita. En enfermos
con cirugia de Fontan en cualquiera de sus va-
riantes llegan a presentar algun tipo de arritmia
hasta en un 50% en la vida adulta, no es infre-
cuente la necesidad de estudio electrofisiol 6gi-
€0 0 de marcapaso cardiaco. En €l paciente posto-
perado latetralogia de Fallot es particularmente
importante ladeteccion dearritmias, y de ensan-
chamiento del complejo QRS ya que ambas es-
tén relacionadas con €l prondstico a largo pla-
z0.” Lacausamés comun de estostrastornosesla
insuficiencia pulmonar postoperatoria, una vez
resuelta la insuficiencia con una prétesis pul-
monar, las arritmias en general desaparecen.

7. Enfermedades adquiridas que se
agregan a la patologia congénita

Todo enfermo adulto con cardiopatia congénita
puedetener patol ogiaadquiridaagregada, lasmas
frecuentes son laHASY lacardiopatiaisquémica
por aterosclerosis coronaria. Losfactoresderies-
go cardiovascular deben ser estudiadosafondo y
tratados. La hiperglobulia asociada en los enfer-
mos desaturados produce candidatos atrombosis
acuaquier nivel 0 abscesos asépticos. Estosdiag-
nosticos debe ser considerados en los enfermos
con manifestaciones neurol égicas.

Un temade gran relevancia es la posibilidad de
desarrollar endocarditis bacteriana. La mayoria
delaslesiones congénitas y todos los elementos
extrafios colocados en el sistema cardiovascular
son potenciales sitios de implante de colonias
bacterianas. Cualquiera de estos enfermos con
fiebre alta por mas de cuatro dias debe ser inter-
nado para estudio y descartar endocarditis. Las
|esiones que con mayor frecuencia serelacionan
con endocarditis son la estenosis adrtica valvu-
lar o subvalvular, tetralogia de Fallot y el PCA.
Entre los enfermos operados, los que tienen al-
guna prétesis valvular con o sin tubo y los que
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tienen fistul as si stémico-pulmonares son los can-
didatos con mayor riesgo para endocarditis.?®

8. Temas adicionales: Consejo
genético, manejo del embarazoy
atencion psicoldégica

Unapreguntahabitual de estosenfermosesel ries-
go detener un hijo con lamisma u otra cardiopa-
tia congénita. Es mas bajo cuando €l padre es €
portador de la cardiopatia 2.1%, s eslamadre el
riesgo se elevaa 6.7%, s ambos tienen cardiopa-
tiael riesgo seelevaal 15% aproximadamente. El
embarazo constituye un problema frecuente. Las
enfermas con mayor riesgo sonlasquetienen HAP
con sindrome de Eisenmenger. En ellas el emba-
razo debe ser prohibido por la posibilidad de
muerte. Las enfermas con prétesis mecanica tie-
nen un 5% de riesgo y su producto un 15% de
nacer con alguna malformacién, de modo quelos
riesgos del embarazo en estas enfermas y sus hi-
jos debe ser claramente explicado.

La atencién psicolégica es necesaria en la ma-
yoria de los casos. Latransicion del adolescen-
te, con cardiopatia congénita, a la vida adulta,
suele ser dificil, més cuando €l enfermo tiene
una cardiopatia compleja operada. El apoyo
debe dirigirse ala comprension y aceptacion de
su problema cardiaco. En este punto es de la
mayor importancia proporcionar informacién
comprensible y clara de su problemay del tipo
de cirugia que se realiz6. Puede sorprender la
ignorancia con la que muchos enfermos llevan
su cardiopatia. Finalmente el respaldo psicol 6-
gico debe contemplar la vida sexual y laboral
del enfermo.

Conclusiones

Hemos tratado de tocar algunos de |os aspectos
mas relevantes del enfoque inicial, y sus pasos,
ante el adulto con cardiopatiacongénita, de modo
gue podemos concluir lo siguiente:

1. El tiempo nos hapermitido ver los resultados
de lo que hicimos en los nifios hace varias
décadas y esto es un privilegio, sin embargo
diversos temas tienen que abordarse;

2. El nimero de adultos con cardiopatia congé-
nita operados o0 no operados aumenta rapida-
mente, incluso rebasando lacifrade nifioscon
cardiopatia congénita. Conservadoramente
existen en México 300 mil adultos en esta
categoriay su incremento anual se estimaen
15 mil casos més.

www.archcardiolmex.org.mx
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3.

4

El estudio de estos enfermos debe iniciar con
su estratificacion.

A la complgjidad de la patologia congénita
debe agregarse el estudio de las enfermeda-
des adquiridas, €l consegjo genético, el mane-

5.
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jo del embarazo y susriesgosy finalmente el
respaldo psicolégico especializado.

La atencion y tratamiento de estos enfermos
requiere de un equipo multidisciplinario in-
formado, diestroy capaz detrabajar en equipo.
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