EDITORIAL

Evolucion y resultados en el tratamiento de las
cardiopatias congénitas a nivel mundial

La evolucién en el conocimiento y tratamiento de las car-
diopatias congénitas (CC) ha sido uno de los logros mas
espectaculares de la medicina a nivel mundial.

Para tener una idea de cual era el nivel de informacién
y expectativa de los enfermos con cardiopatia congénita a
finales del siglo XIX, basta senalar que de la extensa obra
de William Osler, titulada The Principles and Practice of
Medicine (1892), sélo cinco péginas son dedicadas a las
cardiopatias congénitas; en uno de sus parrafos, Osler re-
sume el estado que guardaba la medicina en ese entonces
en relacién con las cardiopatias congénitas: “Dado que en
una gran proporcion las cardiopatias congénitas son incom-
patibles con la vida, y que en el resto nada puede hacerse
para corregir el defecto, o incluso mejorar los sintomas, su
interés clinico es limitado”.!

Todavia tuvieron que transcurrir cinco décadas después
de la afirmacion de William Osler para que, en 1938,
el Dr. Gross realizara la primera intervencion quirdrgica
con éxito en una CC: la ligadura de un conducto arte-
rioso persistente. Desde entonces, y menos de 80 aios
después, en nuestro presente, la supervivencia a la vida
adulta de los nifos con cardiopatias congénitas tratados
es del 89%.2 Un reflejo fiel del progreso en el tratamien-
to de estos enfermos es el hecho de que desde 2010,
existen mas adultos con CC que poblacién pediatrica.
Del total de aquéllos con CC, el 66% son adultos.? Este
trabajo pretende presentar algunos de los cambios mas
significativos en los resultados de los tratamientos de las
CC a nivel mundial, con el propésito fundamental de
actualizar la conceptualizacion diagndstica y terapéutica
de este importante conjunto de enfermos.
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COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)

La comunicacién interauricular es una de las CC més fre-
cuentes; consiste en el paso de sangre de la auricula izquier-
da a la derecha a través del defecto; afecta principalmente
a nifas, quienes cursan asintomdticas o con disnea ligera
y palpitaciones. El Dr. Campbell estimé en los setenta del
siglo pasado una mortalidad del 50% en su historia natural.*
En 1955, cuando se iniciaba la cirugia a corazén abierto,
Lillehei, utilizando la circulacién cruzada padre/hija,” tenia
una mortalidad del 33%. Con el cierre quirdrgico actual, la
supervivencia a largo plazo del cierre de la CIA es del 99.6%;°
y no sélo los resultados quirdrgicos son excelentes: ahora,
con el advenimiento del intervencionismo percuténeo, la
CIA puede cerrarse sin circulacién extracorpérea mediante
un dispositivo de cierre colocado en el defecto por el cardié-
logo intervencionista, con un éxito del 95.7%, lo cual evita
la bomba de circulacion extracorpérea, el dolor y la cicatri-
zacion de la herida quirdrgica. Por estas ventajas, el cierre
por cateterismo es el tratamiento de eleccién para la CIA.”

TRANSPOSICION DE LOS GRANDES VASOS (TGV)

Es en el tratamiento de los recién nacidos con transposicion
de los grandes vasos (TGV), cuando la aorta nace del ven-
triculo derecho y la arteria pulmonar del izquierdo, donde
se demuestra con claridad el progreso en el tratamiento
de estas lesiones. El ecocardiograma bidimensional es sufi-
ciente para hacer el diagnéstico. La TGV es una cardiopatia
compleja, los nifos presentan cianosis con manifestaciones
de insuficiencia cardiaca en los primeros dias de vida; tiene
muy alta mortalidad sin tratamiento: el 90% de los nifios
nacidos con TGV fallecen al afio de vida.8 En la actualidad,
el switch arterial (la operacion que corrige la TGV) tiene
una mortalidad operatoria que va del cero al 2.2%,° en
tanto que la supervivencia a 15 afos es de 97.6%, con una
calidad de vida practicamente normal.’®

TETRALOGIA DE FALLOT (TF)

La tetralogia de Fallot (TF) es la CC con cianosis mas fre-
cuente y es una de las mas notables. Su combinacion de
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lesiones es bien conocida: estenosis pulmonar, comunica-
cion interventricular, cabalgamiento de la aorta (sobre el
septum interventricular) e hipertrofia ventricular derecha.
En ocasiones es necesario el cateterismo para hacer el diag-
nostico. La cianosis es el dato cardinal en el diagnéstico;
ésta se incrementa con el tiempo. En 1978, Kirklin y cola-
boradores estimaron que el 50% de los enfermos que nacen
con TF, no operados, mueren en los primeros anos de vida
y dificilmente alguno sobrevive mas alld de los 30 afios.!
Su tratamiento es quirdrgico. Una mejor comprension de
la enfermedad, el refinamiento en el proceso diagndstico
y el progreso en la tecnologia y técnicas quirdrgicas han
permitido operar a estos nifos a edades cada vez mas tem-
pranas: la edad recomendada de su correccion es alrededor
de los seis meses de vida. La mortalidad operatoria actual
es del 2% o menor'?13 y el seguimiento a largo plazo, 40
anos; ha demostrado una supervivencia del 77.5%, con
una calidad de vida préacticamente normal en la mayorfa
de los casos.™

MORTALIDAD OPERATORIA GLOBAL

Junto a la tendencia general desde hace tres décadas de
operar a los enfermos con CC en edades mds tempranas,
los resultados de estas intervenciones mejoran con la pre-
cision diagnostica obtenida por imagenes (ecocardiografia
bi- y tridimensional, tomografia multicorte, resonancia
magnética y angiocardiografia), los avances tecnoldgicos
en el quiréfano, las terapias intensivas y la experiencia de
los equipos médico-quirtrgicos.

Existe una reciente y excelente publicacion sobre los
resultados quirdrgicos de todas las CC operadas de 1997
a 2015 en Inglaterra, con un poco mas de 57 mil enfermos
intervenidos. La mortalidad operatoria en su conjunto fue
de 2.93%. Cuando los resultados se separan en cirugia
urgente, la mortalidad es de 6.5%; en contraste, cuando
es electiva, la mortalidad es de 1.65%."°

PAPEL DE LA CARDIOLOGIA INTERVENCIONISTA
EN EL TRATAMIENTO DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Desde el inicio de la cardiologia intervencionista —en
1953, por Rubio Alvarez y colaboradores, al tratar un caso
de estenosis pulmonar con cateterismo en México—'°a la
fecha en que se escribe este articulo, el crecimiento de esta
técnica terapéutica en las CC ha sido exponencial. Un des-
tacado articulo reciente resume, a partir de una experiencia
de 39 anos, este progreso: el cateterismo intervencionista
como tratamiento inicial pasé del 5.8 al 25.9%, y de ser el
Gnico tratamiento en el 4.8, paso al 24%; adicionalmente,
la edad promedio de 3.4 afos bajé a 0.6 afios. Sin embargo,

esto no ha significado una disminucion de las interven-
ciones quirGrgicas, que aumentaron de 1,717 en 1997 a
5,299 en el trabajo del Reino Unido.™ La explicacion del
crecimiento tanto de la cardiologia intervencionista como
de la cirugfa es consistente cada vez con mayor niimero
de enfermos y un mayor abanico de opciones de solucién,
que hace algunas décadas no estaban disponibles.

PREVALENCIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS
EN LOS ADULTOS

Como consecuencia de la disminucién en la mortalidad
de los enfermos con CC, en Canadi, la prevalencia en los
ninos se ha incrementado un 22%, en tanto que en los
adultos este efecto ha sido mas pronunciado: la prevalencia
ascendié en un 85% entre 1985 y el aio 2000."”

En 2016, Gilboa SM y su grupo publicaron el nimero
total de enfermos vivos estimados con CC en los Estados
Unidos de Norteamérica: 2.4 millones, de los cuales 1.4
millones son adultos con CC.'8

En México, en un célculo conservador que realizamos
en 2006, estimamos 300 mil adultos vivos con CC, con un
incremento anual de 15 mil casos,’® de modo que para
2018 podria haber cerca de medio millén de adultos con
CC en nuestro pafs.

Ante el incremento significativo de enfermos con CC,
los paises desarrollados se han organizado para enfrentar
un doble reto. Primero, atender la compleja transicion
de los adolescentes con CC y su ingreso a la vida adulta;
esto requiere de un equipo multidisciplinario en el que
el cardidlogo pediatra es el enlace y vinculo hacia otros
especialistas: psicélogo, ginecoobstetra, genetista, cardié-
logo, cirujano especialista en cardiopatias congénitas del
adulto y trabajador social, entre otros. Segundo, el reto de
atender a los pacientes con CC, a los que frecuentemente
se agregan patologias cardiovasculares adquiridas como la
hipertension sistémica o la cardiopatia isquémica.

Con esos desafios en mente, en América se fundd en
1991 la Canadian Adult Congenital Heart Network con el
proposito explicito de atender a estos enfermos, mientras
que en 1993, en Europa, se fundé The Jane Somerville
Foundation con el mismo objetivo, la cual evolucioné a la
Grown-up Congenital Heart Disease de la European Society
of Cardiology. En 1994 se crearon la Adult Congenital Heart
Association y la International Society for Adult Congenital
Heart Disease. Es interesante e importante sefialar que
desde entonces se establecieron las CC en el adulto como
una subespecialidad en esos paises; todas estas instituciones
son accesibles con su nombre en la internet.

En nuestro pais, si bien en el Hospital de Cardiologia del
Centro Médico Nacional Siglo XXI, en el Instituto Nacio-
nal de Cardiologia y en otros centros existen cardiélogos
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dedicados a la atencién de enfermos con CC, su creciente
nGmero, que paradéjicamente refleja el éxito de las Gltimas
décadas, implica ahora un reto a la salud publica. Sera
necesario preparar en nuestro pais mas especialistas en
cardiopatias congénitas en el adulto para hacer frente con
calidad y eficiencia a este especial segmento de enfermos.

CONCLUSIONES

* En el tratamiento de las CC, la mortalidad operatoria
a largo plazo ha disminuido significativamente.

* Ahora, el 89% de los enfermos llega a la vida adulta.

* La prevalencia de estos enfermos se incrementa de
manera progresiva.

¢ Del total de estos enfermos, dos tercios en la actualidad
son adultos.

* El papel de la cardiologia intervencionista es cada
vez mds importante, sin embargo, como el nimero
de enfermos que requieren cirugia va en aumento,
se requieren mas cirujanos y cardiélogos especialistas
en CC.

* El cuidado de la transicion de la adolescencia a la
adultez es fundamental en estos enfermos.

* Laatencion adecuada de los adultos con CC requiere
de un trabajo en equipo multidisciplinario.
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