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Introduccion

Las cardiopatias congénitas (CC) y las cardiopatias familiares (CF) constituyen un
importante grupo de enfermedades que ocasionan, no solo al paciente, sino a su entorno
familiar, unas consecuencias que en ocasiones son tragicas y son causa frecuente de
muerte subita. Lejos de ser una patologia aislada, se presentan en un porcentaje
relativamente frecuente.

El avance de los estudios genéticos ha propiciado un mejor diagndstico en estos ultimos
afos que ha permitido avanzar en la precocidad del tratamiento, permitiendo una mejor
y mayor calidad de vida y un pronéstico de menor incertidumbre.

Por ello, el Patronato de Ciencias de la Salud, ha considerado adecuado reunir un grupo
de expertos, de diversas ramas de la medicina (cardidlogos, pediatras, cardidlogos
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pediatricos, microbiélogos y anatomopatologos, y forenses entre otros), que den
respuesta de forma sencilla y comprensible a las principales preguntas que se plantean
tanto profesionales sanitarios como pacientes con cardiopatias congénitas y sus
familiares. Fruto de esta jornada de discusién, se elaborara este documento de opinion
y revision que se estructura en dos partes. La primera, dimensiona el problema de las
cardiopatias desde diversos puntos de vista, como es el epidemiologico, preventivo y
clinico, y la segunda se centra en la deteccion precoz y diagnostico clinico de esta
patologia y sus principales métodos de tratamiento.

Este documento ha sido revisado y aprobado por los miembros del grupo de expertos.

¢ Cudl es la mejor definicion de Cardiopatia congénita?

Las cardiopatias congénitas (CC) se definen como cualquier defecto, malformacion o
enfermedad del corazén que esta presente desde el nacimiento. La malformacion puede
afectar a los ventriculos, las auriculas, las valvulas cardiacas o los grandes vasos
sanguineos. Esto quiere decir que se produce una formacion anémala del corazoén
durante el desarrollo del mismo, lo que sucede entre la segunda y la octava semana del
embarazo, que se considera el periodo mas critico (1). Algunas alteraciones, como
miocarditis y otras patologias durante el embarazo, no son estrictamente consideradas
como cardiopatias congénitas.

Las CC pueden ser simples o complejas y pueden ser aisladas o concurrir con
malformaciones de otros 6rganos, en ocasiones formando parte de sindromes definidos.

Las causas son multiples y se pueden dividir en dos grandes grupos: las debidas a
alteraciones genéticas hereditarias o no hereditarias (mutaciones, las mas frecuentes)
y las causadas por factores medio ambientales. Las primeras, aunque puedan
identificarse no son modificables. Los factores medio ambientales son (discutiblemente)
mas importantes, porque al menos tedricamente son faciles de identificar y de evitar.
Los mas frecuentes incluyen el consumo de téxicos por parte de la madre embarazada
(tabaco, alcohol y drogas aumentan el riesgo de CC); el empleo de medicamentos
teratogénicos durante el embarazo (como los inhibidores de la enzima convertidora de
la angiotensina (antihipertensivo) y el acido retinoico usado en el tratamiento del acné.
También son factores externos la exposicion a radiaciones ionizantes, algunas
infecciones durante el embarazo y la co-existencia de otras enfermedades durante el
mismo como la diabetes (2) (3).

Conclusion

Las cardiopatias congénitas (CC) son defectos o malformaciones del corazén que
se producen durante el embarazo y estan presentes desde el nacimiento. Son
debidas a factores genéticos (algunos identificables en los padres) o
medioambientales, que la madre puede evitar durante el embarazo.

¢ Cuadl es la dimensién cuantitativa de este problema en el mundo?

Las CC son el grupo mas prevalente de las anomalias congénitas consideradas principales
en la poblacién (4), representando un problema significativo de salud a nivel global. Segun
el registro del grupo de trabajo EUROCAT (European Surveillance of Congenital Anomalies)
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(5) las cardiopatias congénitas suponen el 28% de las anomalias congénitas mayores en la
poblacién europea y se consideran la principal causa de mortalidad en personas con
enfermedades congénitas.

Con ligeras variaciones en la incidencia de CC en distintos paises, se estima que la
prevalencia global de las CC es del 0.9% de los recién nacidos vivos (5) (6).

Las mejoras diagndsticas y terapéuticas en el manejo de estos pacientes han llevado a un
aumento de su supervivencia y a una mejora significativa en su calidad de vida (7). Debido
a ello, el numero de pacientes con CC que alcanzan la edad adulta ha crecido
considerablemente (8), y se estima en torno a 6 de cada 1.000 adultos vivos en nuestro
medio. Este hecho supone un aumento de la presién asistencial sobre el sistema sanitario
que se preve que se incrementara significativamente en los préximos afos.

El cribado prenatal para la deteccion de las anomalias congénitas con ultrasonidos permite
una mayor identificacion diagnoéstica. Por ello, se puede incrementar el éxito del tratamiento
permitiendo una planificacién apropiada para el nacimiento y las intervenciones que estos
pacientes requeriran en el periodo neonatal, lo que implica una mejoria en la supervivencia
hasta la edad adulta (9).

En el mundo, los estudios de prevalencia muestran diferencias geograficas en la tasa de CC.
Asia presenta la tasa mas alta, con 9.3 casos por cada 1.000 nacidos vivos. Se teoriza que
factores que incrementan la tasa de CC, como la consanguinidad parental, son mas
prevalentes en determinados paises asiaticos, lo que podria explicar estas cifras mas
elevadas de prevalencia respecto al resto de continentes. Por el contrario, Africa muestra la
prevalencia mas baja por continentes, estando en torno al 2%, hecho que pudiera explicarse
por la menor disponibilidad de asistencia sanitaria y técnicas de diagnéstico prenatal (10).

Las CC consideradas criticas suponen el 25% del total de las CC (11). Los recién nacidos
con CC criticas asocian un aumento significativo de la mortalidad y la morbilidad cuando se
produce un retraso en su correcta identificacion y derivacion a un centro especializado que
ofrezca un adecuado tratamiento. Por ello, se necesitan redes claramente estructuradas que
permitan ofrecer una asistencia sanitaria de calidad a dichos pacientes.

Se considera que las cardiopatias congénitas son la principal causa de mortalidad perinatal
y en la infancia asociada a una anomalia congénita a pesar de que se hayan producido
avances significativos en su diagndstico precoz y su tratamiento con la incorporacion de
nuevas técnicas reparadoras a lo largo del tiempo (12).

A pesar de que la prevalencia no ha variado significativamente en los ultimos afios
situandose en torno al 0.9% de los recién nacidos vivos, cabe destacar que se objetiva un
aumento significativo cuando se comparan las ultimas décadas, cuando se reportaba que la
prevalencia de las CC presentaba tasas inferiores al 0.4% en 1970. Este incremento
significativo se considera que podria ser originado por los cambios en los métodos
diagndésticos y las técnicas de cribado en lugar de deberse a un verdadero incremento de
estas cardiopatias (13).

Conclusion

La prevalencia de las cardiopatias congénitas se ha incrementado a lo largo del
ultimo siglo, considerandose actualmente en torno al 0.8-0.9% de los nacidos
vivos a nivel mundial.
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¢Cudles son las principales cardiopatias congénitas con manifestaciones clinicas
en edad pediatrica?

Hay CC que son mucho mas frecuentes que otras. La mas comun es la comunicacién
interventricular (aproximadamente el 20-30% de las CC), ocasionada por la falta del
desarrollo del tabique que separa el ventriculo izquierdo del derecho. Le siguen en
frecuencia, la comunicacion interauricular, el ductus arteriosus persistente, estenosis
pulmonar, coartacion de aorta, trasposicion de los grandes vasos, tetralogia de Fallot y
canal atrio-ventricular, pero este rango de ocurrencia no esta relacionado con la
importancia ni la aparicién de sintomas en la edad pediatrica. Las CC, especialmente
cuando son graves y se asocian con malformaciones de otros érganos constituyen una
de las principales causas de muerte prenatal (alrededor del 25%). Después del
nacimiento, las cardiopatias congénitas pueden dar sintomas mas o menos graves
desde los primeros dias o semanas post parto o mantenerse asintomaticas durante
anos, hasta la edad adulta, o incluso no dar sintomas nunca.

La aparicién de sintomas esta relacionada con el tipo de cardiopatia, su complejidad,
gravedad y la asociacién con otras enfermedades. Sin duda, la cardiopatia mas grave
es la hipoplasia del corazon izquierdo. Le siguen en importancia, la trasposicion de las
grandes arterias, la tetralogia de Fallot y la enfermedad de Ebstein, que son
relativamente comunes (14, 15).

Por el contrario, las cardiopatias congénitas sin manifestaciones clinicas durante afos,
hasta la edad adulta, son malformaciones mas simples, defectos aislados o de pequefio
tamano. Entre las mas frecuentes en esta categoria se encuentran la valvula aodrtica
bicuspide, la coartacién de aorta, la comunicacién interauricular tipo ostium secundum
y el foramen ovale permeable (16).

Las cardiopatias congénitas operadas en la infancia han conseguido una larga
supervivencia con correcciones quirurgicas y constituyen el mayor problema actual (16).

Conclusion

La comunicacion interventricular es la cardiopatia mas frecuente y el corazén
izquierdo hipoplasico es la cardiopatia congénita mas grave. El diagnéstico debe
realizarse lo mas precozmente posible para establecer una estrategia de
seguimiento y tratamiento 6ptimos.

¢Pueden prevenirse las cardiopatias congénitas?

Para prevenir en lo posible las cardiopatias congénitas, deben conocerse sus causas,
que son las siguientes:

1. Causas genéticas. Tan solo el 10-15% de las cardiopatias congénitas estan
relacionadas con cromosomopatias (por ejemplo, la trisomia 21, 18, 13), defectos
genéticos (como los sindromes de Noonan, Holt Oram) y mutaciones en genes
relacionados con la morfogénesis cardiaca, (NKK2-5, GATA4, TBX5, TBX1, NIDAL,
NOTCH?1).

2. Causas epigenéticas (17). Incluyen los factores de transcripcién que regulan la
proliferacion y diferenciaciéon de las células cardiacas. Estan implicados en la
morfogénesis y enlazan con la importancia de los factores relacionados con el ambiente
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intrauterino. Existen farmacos con potencial accién de regulacion de estos mecanismos
epigenéticos, pero todavia se desconoce cual sera su utilidad practica.

3. Factores del ambiente intrauterino. Desde el punto de vista practico son los mas
importantes, porque son facilmente identificables y pueden evitarse o tratarse. Entre
ellos se incluyen:

Diabetes. La hiperglicemia fetal aumenta el riesgo de cardiopatia congénita
hasta 5 veces (18).

Obesidad materna (18-20). Se ha demostrado una relacion dependiente entre el
indice de masa corporal y la incidencia de cardiopatias congénitas (21, 22).

La hipoxia puede evitar la maduracion de los cardiomiocitos.
Exposiciéon a tabaco.

Exposicion al alcohol.

Exposicion a poluciéon ambiental (23).

Exposicion a farmacos teratdgenos antagonistas del acido félico (metotrexato,
trimetoprim), litio, antiepilépticos (valproato, fenitoina, fenobarbital), inhibidores
de recaptacién de la serotonina, antagonistas del enzima convertidor de
angiotensina, etc. Aunque la exposicién a farmacos con efecto teratdgeno
demostrado parece haber disminuido, ha aumentado la exposicion a farmacos
con potencial efecto teratégeno (24).

Carencia de determinados micronutrientes (25-27) : vitamina D, vitamina B12,
Acido félico, vitamina A, zinc, cobre, selenio y ferritina.

Infecciones viricas.

4. Fecundacioén in vitro y técnicas de reproduccion asistida (28) (29).

Por tanto, las posibles acciones que podrian prevenir o reducir la incidencia de
cardiopatias congénitas serian:

1. Estrategias de salud publica, destinadas a mejorar el estado vacunal de las
mujeres fértiles (vacuna rubeola), disminuir la transmisién de virus teratégenos
cono el Zika, mejorar el estado nutricional de la poblacion.

2. Mejorar la educacién para la salud especialmente la de las mujeres en edad
fértil: reducir la incidencia de obesidad, tabaquismo, consumo de alcohol, mejora
nutricional, especialmente en el afio previo a la concepcion.

3. Mejorar el control de la gestacion desde sus fases mas iniciales: deteccion
precoz de hiperglucemia; evitar exposicion a farmacos teratdégenos, alcohol,
tabaco; minimizar exposicion a virus respiratorios de la gestante.

4. Reducir en lo posible el uso de técnicas de reproduccion asistida: educacién
sanitaria sobre la edad idénea para la reproduccion (28, 29).

Conclusion

Aunque las causas genéticas pueden identificarse y evitarse en ocasiones, las
formas de prevencién mas importantes se relacionan con la prevencion de
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factores ambientales. Deben evitarse toxicos como el tabaco, alcohol, polucién
ambiental y farmacos teratogénicos. Es preciso hacer una dieta saludable, y
cumplir con los programas de vacunacion, lo que implica un control precoz desde
antes de la fecundacion.

¢Han disminuido las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica?

Hay cifras muy dispares en funcién de la definicién de CC y edad al diagnéstico, con
variaciones geograficas importantes (5, 30). Un estudio observacional retrospectivo
realizado en Espafia (2003-2012), encontré una incidencia del 13,6 por cada 1.000
nacidos vivos (31). En el mismo se observé un aumento de la incidencia de las CC
leves, del 6,5/1.000 en 2003 al 9,9/1.000 en 2012, con una incidencia de las formas
graves estable (2,3/1.000 en 2003 y 2,2/1.000 en 2012) y un descenso de las formas
muy graves (0,5/1.000 en 2003 y 0,3/1.000 en 2012). Este aumento en el numero de
formas leves se relaciond mas con la utilizacion generalizada de la ecocardiografia en
las unidades de neonatologia y el hallazgo de lesiones menores, que con un aumento
real de la incidencia. Las cardiopatias graves disminuyeron notablemente. En el afio
2012, respecto al afio 2003, naci6 casi un 70% menos de pacientes con diagndstico de
hipoplasia de cavidades izquierdas, un 70% menos con atresia tricispide, un 60%
menos con ventriculo Unico y un 35% menos con transposicion de grandes vasos. Este
descenso se atribuye principalmente a un mejor consejo antes del embarazo y al
aumento de la interrupcién del embarazo (IVE) cuando se detecta la cardiopatia grave.

Por otra parte, en Espafia la natalidad ha disminuido de una forma notable (32). En el
afo 2021 el registro de la tasa de natalidad fue la mas baja desde que existen registros
(7,1/1.000 habitantes). Segun el informe de Eurostat, Espafia presenta la segunda
menor tasa de natalidad de la Unién Europea, sélo por encima de Italia (6,8/1.000
habitantes) (33). El informe atribuye esta situaciébn a la precariedad laboral, el
encarecimiento del coste de vida y el papel de la mujer en la sociedad. El descenso
mantenido de la natalidad conlleva necesariamente una disminucién en el nimero global
de nacimientos con CC.

Dado que el 90 % de las CC tiene lugar en gestantes de bajo riesgo, en las Ultimas
décadas se han puesto en la mayoria de paises de nuestro entorno programas de
cribado de CC en el segundo trimestre de gestacion (34). En un estudio realizado en
Espafa durante el periodo de 2004-2006 (35) las parejas optaron por la interrupciéon
voluntaria del embarazo (IVE) en el 62% de los casos detectados hasta las 22 semanas
de gestacién. Esta tasa fue significativamente méas alta en CC con circulacion
univentricular (sindrome de corazén izquierdo hipoplasico: 84 %; atresia tricispide: 81
%) o en caso de defectos complejos (71%), comparados con los casos de tetralogia de
Fallot (31%) o de transposicion de grandes arterias (18%) (35).

En el momento actual no es posible conocer el nimero de IVE en Espafa por CC, dado
gue no se codifica de forma especifica a través de la CIE-10-MC. Lo que si sabemos es
gue desde que entrd en vigor la actual ley de plazos de 2010 (36), que permite la
interrupcion libre hasta la semana 14 de gestacion, en Espafia ha abortado una media
de 100.000 mujeres al afio (en 2021: 90.189). La mayoria de los abortos que se
practican actualmente (casi el 91% en 2021) se producen antes de las 14 semanas, a
peticion libre de la mujer. Entre las 14 y 22 semanas se permite la interrupcion si el
médico acredita que existe "riesgo de graves anomalias en el feto”. Después de la
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semana 22, solo se permite si se detectan "anomalias fetales incompatibles con la vida
o enfermedad extremadamente grave e incurable en el momento del diagnéstico y
confirmada por un comité médico". En 2021 se aplicaron estos dos supuestos en el 3,1
% (2.814 casos) y en el 0,3 % (261 casos), respectivamente, del total de IVE.

En un estudio retrospectivo realizado entre los afios 2002-2017 en un hospital terciario
de la Republica Checa, un pais con una legislacion sobre el aborto inducido muy similar
a la nuestra, el 49% (197/398) de las parejas con diagndstico prenatal de CC opt6 por
la interrupcion (36). La decisién de interrumpir el embarazo estuvo basada en las
anomalias asociadas en caso de CC corregibles y en la gravedad de la CC en caso de
tratarse de un defecto aislado. La religion también juega un papel importante en la toma
de decisiones (37). En paises como Estados Unidos donde la mayor parte de la
poblacion es creyente, las creencias religiosas han sido determinantes en la decision de
no interrumpir el embarazo (37). En nuestro pais, en el afio 2021, las personas que se
definian como catdlicas representaban un 61,4 %, pero so6lo un 19,7 % se declaraban
catdlicas practicantes. Es posible que la progresiva secularizaciéon de la sociedad
espafiola esté también contribuyendo al descenso en el nimero de CC por el incremento
de las IVE.

En los ultimos afios se han producido importantes progresos en el diagndstico, manejo
preoperatorio, tratamiento quirdrgico y cuidados postoperatorios de los pacientes con
CC, lo que se traducido en una mejora de la supervivencia global (14). En el Unico
estudio retrospectivo a nivel nacional sobre mortalidad de las CC (2003-2012) se
describe una tasa de letalidad muy similar a la de los paises de nuestro entorno (4,6%)
(38). Otro dato positivo, es que se observé una tendencia global a la disminucién en el
porcentaje de fallecimientos de los nifios con diagnéstico de CC con el tiempo (5,3% en
el afio 2003; 3,7% en el afio 2012), con una probabilidad de morir en 2012 un 9% menor
que en 2003.

Conclusion

En conjunto, las cardiopatias congénitas han disminuido porque se ha reducido
la natalidad de forma alarmante. Han disminuido las graves y se diagnostican mas
cardiopatias leves.

El diagndstico prenatal ha permitido a los padres interrumpir la gestacién en caso
de CC graves (y no tan graves), hecho que ha contribuido al descenso en el
numero de dichas enfermedades.

¢ Qué repercusion tienen las cardiopatias congénitas que se manifiestan en la
edad adulta?

Una minoria de las CC debutan en edad adulta, tratandose habitualmente de
cardiopatias mas leves, o bien de lesiones progresivas. Hay que tener en cuenta dos
factores relevantes:

1. El momento del diagnéstico es variable y no depende solo de la cardiopatia. En
paises desarrollados, el diagnéstico es cada vez mas precoz, incluso en casos de
cardiopatias leves con nula o escasa repercusion en la infancia. Sucede lo
contrario en paises en vias de desarrollo.
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2. Un porcentaje elevado de pacientes se diagnostican y tratan en la edad
pediatrica, pero desarrollan complicaciones o requieren intervenciones en la edad

adulta.

La Tabla 1 refleja las cardiopatias con debut mas frecuente en la edad adulta y sus

consecuencias clinicas més relevantes (39):

Tabla 1. Cardiopatias congénitas que mas frecuentemente pueden debutar en la edad adulta.

Cardiopatia

Complicaciones tipicas

Comunicacion interauricular (CIA)

Canal auriculo-ventricular parcial

Arritmias, IC, HTP, embolia paraddjica...

Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial (DVPAP)

Arritmias, IC, HTP.

Vélvula adrtica bicuspide

Valvulopatia adrtica precoz, aortopatia.

Coartacion de aorta

HTA, disfuncién diastélica con arritmias / IC / HTP,
enfermedad coronaria, aneurismas intracraneales,
aortopatia...

Comunicacion interventricular
Ventriculo derecho de doble camara

Insuficiencia adrtica (sindrome de Laubry)

Sobrecarga de presion VD

Sobrecarga de volumen VI

Anomalia de Ebstein

Insuficiencia tricuspide. Arritmias
(supraventriculares / vias accesorias), embolia
paraddjica o desaturacion si CIA/FOP.

Transposicion de grandes arterias congénitamente
corregida (TGAcc)

IC. Bloqueo AV. Arritmias. MS.

Anomalias coronarias

Angina, MS.

Mas raramente:

Estenosis pulmonar
Valvulopatia mitral congénita
Membrana subadrtica

Anillos vasculares

Sobrecarga presion VD.
Estenosis o insuficiencia mitral.
Estenosis TSVI.

Compresion (disnea, disfagia...)

AV: auriculo-ventricular. HTA: hipertension arterial. HTP: hipertensién pulmonar. IC: insuficiencia cardiaca.
FOP: foramen oval permeable. MS: muerte subita. TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo. VD:
ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo.

Analizando en un hospital espafiol los pacientes derivados por primera vez en los
ultimos 3 afios (periodo 2020-2022), se encuentra que en un 26% de las CC se habia
realizado el diagnostico en la vida adulta, aunque con un probable sesgo al tratarse de
una unidad de referencia de adultos, en la que estos diagnosticos tardios estarian
sobrerrepresentados.

Otros estudios estiman que al menos un 10% de las cardiopatias congénitas se
diagnostican en edad adulta (40). En un estudio realizado en Corea del Sur, se detect6
alguna cardiopatia congénita no diagnosticada previamente en el 1% de los adultos que
se sometian a una ecocardiografia de rutina, siendo la més frecuente la vélvula aortica
bictspide (41).

144

© Todos los derechos reservados - FUNDACION DE CIENCIAS DE LA SALUD



EIDON, n° 59
junio 2023, 59: 136-190
DOI: 10.13184/eidon.59.2023.136-190

La opinién del experto José Loépez-Senddn, Emilio Bouza et al.

No hay que olvidar tampoco todas las lesiones residuales de intervenciones en la edad
pediatrica y que requieren atencién cuando los pacientes son adultos.

La relevancia de las cardiopatias congénitas en la edad adulta se hace patente en tres
esferas:

1. Consecuencias clinicas para los propios pacientes:

Prondstico vital: dependiendo del tipo de cardiopatia, la esperanza de vida de
estos pacientes puede verse mas 0 menos acortada respecto a la poblacion
general.

Repercusion fisica o funcional: en general, las cardiopatias mencionadas
producen sobrecarga de volumen o de presion de alguno de los dos ventriculos.
Eso produce en muchos casos sintomas de disnea e intolerancia al esfuerzo, y
progresivamente de insuficiencia cardiaca. Las arritmias también son una forma
frecuente de presentaciéon. Todo ello limita la capacidad funcional y la calidad de
vida, limitacién que en algunos casos puede ser irreversible o solo parcialmente
reversible con tratamiento médico o intervencionista. Ademas, lesiones
especificas pueden asociar otros problemas como la hipertensién pulmonar o la
embolia paradgjica.

Aspectos psicolégicos: los pacientes con CC tienen mas riesgo de sufrir
ansiedad y depresion, y sin embargo con menor frecuencia son adecuadamente
derivados y tratados (42). La presencia de una enfermedad crénica en si
repercute en la esfera psicosocial de las personas que la padecen.

Riesgo de endocarditis infecciosa: muchas de estas lesiones suponen un riesgo
afiadido de endocarditis infecciosa. De presentarse, se trata de infecciones
graves que requieren una estancia hospitalaria prolongada y en muchas
ocasiones nuevas intervenciones.

Posibilidad de que la cardiopatia influya sobre el tratamiento de otras patologias
concomitantes no cardiacas, y viceversa, que comorbilidades no cardiacas
afecten a la evolucién o al manejo de la propia cardiopatia.

2. Repercusion y costes para el sistema sanitario: se trata de pacientes que requieren
un seguimiento estrecho y en muchos casos de por vida, con visitas frecuentes a la
consulta, con un consumo importante de recursos tanto en pruebas diagnésticas
como en intervenciones quirdrgicas, procedimientos percutaneos, visitas a
Urgencias o necesidad de ingresos hospitalarios (43). Se ha hecho cada vez mas
necesaria la presencia de especialistas formados especificamente en CC del adulto
(44), existiendo ya evidencia disponible que demuestra que la atencién de esos
pacientes adultos en unidades especializadas mejora su supervivencia(45).

3. Repercusion social: por afectar a gente joven, que se encuentran generalmente en:

o Edad laboral: es motivo de bajas laborales transitorias (por intervenciones o
descompensaciones) o de incapacidades permanentes para determinados
trabajos (en pacientes con situacion funcional limitada o contraindicacion
médica para determinados tipos de esfuerzos).

e Edad reproductiva: en muchas ocasiones se trata de pacientes con hijos o
con deseo genésico. Es especialmente importante evaluar el nivel de riesgo
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de una mujer previo a buscar embarazo, realizar el seguimiento durante la
gestacién, parto y puerperio, asi como dar consejo reproductivo (por €j.
sobre anticoncepcion, sobre la probabilidad de “heredar” la cardiopatia en la
descendencia, o sobre la repercusion de la propia cardiopatia para poder
asumir en el futuro el cuidado de los hijos).

Conclusion

Un porcentaje minoritario de cardiopatias congénitas pueden diagnosticarse en
la edad adulta, siendo mas frecuentes aquellas lesiones mas leves o con
comportamiento progresivo. En estas circunstancias puede haber consecuencias
personales para los pacientes que las sufren (que ven limitada su calidad y su
esperanza de vida), como para el sistema sanitario e incluso desde el punto de
vista social.

¢Cudles son las manifestaciones clinicas mas importantes de las cardiopatias
congénitas?

Las manifestaciones clinicas de las cardiopatias congénitas (CC) dependeran del tipo
de cardiopatia y de la edad del paciente.

Al nacimiento, la mayoria de los pacientes estan asintomaticos y el momento de
aparicion de los sintomas orientara hacia el tipo de cardiopatia subyacente. Una vez
completados los cambios hemodinamicos postnatales, las repercusiones
fisiopatologicas de la cardiopatia empezaran a aflorar. Las lesiones obstructivas de
corazoén izquierdo, ductus-dependientes, suelen manifestarse en forma de bajo gasto
cardiaco o shock tras el cierre del ductus arterioso, generalmente durante la primera
semana de vida. Los cortocircuitos izquierda-derecha importantes, por su lado, suelen
manifestarse en forma de insuficiencia cardiaca (IC) hacia las 4-6 semanas, tras la
normalizacion de las resistencias pulmonares (46).

En etapas tan precoces, las manifestaciones clinicas suelen estar relacionados con la
lactancia, actividad fisica fundamental a esa edad. Se consideran sintomas de IC la
aparicion de polipnea o sudacién con las tomas, escasa ingesta o un tiempo prolongado
en completarla, todo ello redundando en un estancamiento ponderal o falta de
crecimiento. Por otro lado, la irritabilidad con las tomas puede ser sintoma de isquemia
miocardica debida a una anomalia coronaria (nacimiento anémalo de coronaria
izquierda desde arteria pulmonar) aunque frecuentemente este sintoma se puede
interpretar como célico intestinal. La cianosis es otro de los sintomas capitales. Mientras
que la cianosis acra es normal, la cianosis central (coloracion azulada de la lengua y
mucosa oral) es patologica y debe levantar sospechas de patologia cardiaca o
respiratoria. Finalmente, el patron respiratorio (tiraje intercostal, quejido, etc.) es también
un dato relevante que orienta hacia una situacion de distrés. A medida que los pacientes
crecen y su actividad fisica aumenta, la incapacidad de seguir el ritmo de sus
companeros es un dato que sugiere IC, asi como la falta de desarrollo.

Tras una infancia en ocasiones lastrada por cirugias y procedimientos intervencionistas,
habitualmente los pacientes disfrutan de una “luna de miel” que suele comprender la
adolescencia y primera juventud. Las complicaciones y las manifestaciones clinicas en
esta época suelen ser escasas y esto puede conducir a una peligrosa sensacion de
curacion y falta de conciencia de enfermedad que, en ocasiones, conlleva la pérdida en
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el seguimiento. Los programas de transicion del cuidado del paciente pediatrico hacia la
edad adulta son fundamentales para minimizar las pérdidas en el seguimiento que,
particularmente en las cardiopatias de mayor complejidad, pueden suponer lamentables
e irreparables retrasos en el diagndstico y tratamiento de lesiones residuales (47).

Los adultos con CC presentaran manifestaciones debidas a aquellas cardiopatias que
hayan pasado desapercibidas hasta ese momento o bien derivadas de lesiones
residuales tras la reparacion de cardiopatias (generalmente de moderada o alta
complejidad (40) diagnosticadas y/o tratadas en la infancia. En el primer grupo de
pacientes fundamentalmente encontraremos cortocircuitos izquierda-derecha pre-
tricuspideos (comunicaciones interauriculares y/o drenaje andmalo de venas
pulmonares) con sintomas derivados de la sobrecarga cronica de volumen de cavidades
derechas (limitacion funcional, signos congestivos en casos avanzados, palpitaciones
en caso de aparicién de arritmias) o de la aparicion de hipertensién pulmonar. Por otro
lado, debido a la ingente utilizacion de técnicas de imagen avanzada, cada vez son mas
numerosas las CC diagnosticadas de forma casual, en ausencia de sintomas. En
general se tratard de cardiopatias de complejidad baja o moderada, siendo
paradigmatico el caso de drenaje andmalo de venas pulmonares diagnosticado durante
la realizacién de una angio-tomografia de térax por otro motivo. Sin embargo, existen
ciertos tipos de cardiopatias de alta complejidad que pueden no dar sintomas hasta
edades avanzadas, como es el caso de la transposicion congénitamente corregida de
grandes vasos sin lesiones asociadas (48).

Como se ha comentado, las lesiones residuales tras la reparacion de la cardiopatia
generalmente provocan sintomas tras un largo periodo de latencia, generalmente ya en
edad adulta. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes por esta causa estan
fundamentalmente relacionadas con el desarrollo de IC y/o arritmias, entidades muy
estrechamente relacionadas entre si (49). Las arritmias clinicas y la IC son el principal
motivo de asistencia a urgencias e ingreso hospitalario de los adultos con CC (50, 51).

Finalmente, no hay que olvidar que actualmente un 90% de los pacientes con lesiones
simples, un 75% con lesiones de moderada complejidad y un 40% de complejidad
elevada estan superando los 60 afos (52). Este envejecimiento progresivo de la
poblacion con CC sumado a una mayor prevalencia de factores de riesgo cardiovascular
(63) y a factores propios de cada cardiopatia (anatomia coronaria andémala,
manipulacion quirurgica de las arterias coronarias, sindromes genéticos asociados, etc.)
conlleva un mayor riesgo de desarrollar enfermedad coronaria (54) por lo que los
sintomas derivados de isquemia miocardica no deben pasar desapercibidos.

Conclusion

Las manifestaciones clinicas de las cardiopatias congénitas variaran segun la
edad y el tipo de cardiopatia. Las mas complejas suelen manifestarse en periodo
neonatal o infancia precoz y los sintomas mas habituales son la cianosis y la
insuficiencia cardiaca. En los adultos predominan los sintomas relacionados con
las lesiones residuales tras los procedimientos de reparacién en la infancia,
fundamentalmente insuficiencia cardiaca y arritmias.
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¢Cudl es el papel y la utilidad actual de los estudios genéticos en cardiopatias
congénitas?

Los datos actuales sugieren que el 90% de las CC tiene un sustrato genético, aunque
s6lo se llega a establecer la causa en una parte de los pacientes. El sustrato genético
de las cardiopatias congénitas es complejo, especialmente debido a la falta de
correlacion genotipo-fenotipo (alteraciones en diferentes genes pueden dar lugar a
fenotipos similares y alteraciones en el mismo gen pueden dar fenotipos diferentes) y a
la herencia multifactorial (especialmente en casos esporadicos).

Las cardiopatias congénitas de origen genético pueden ser secundarias a alteraciones
en el numero de cromosomas (aneuploidias), a variaciones en el numero de copias o a
alteraciones puntuales en genes concretos (55). En su conjunto estos mecanismos
representan el 30% de los casos de cardiopatias congénitas.

e Aneuploidias: son causantes del 13% de las cardiopatias congénitas. Las mas
frecuentes son la trisomia 21 (sindrome de. Down), trisomia 13 (sindrome de
Patau), trisomia 18 (sindrome de Edwards) y la monosomia X (sindrome de
Turner) que se diagnostican mediante la realizacion de cariotipo o mediante PCR
cuantitativa fluorescente (QF-PCR).

e Variaciones en el numero de copias (microdelecciones, microduplicaciones): son
responsables del 10% de los casos. Las microdeleciones suelen ser mas
deletéreas, como es el caso de la del 22q11.2 (sindrome de DiGeorge). Se
diagnostica mediante tecnologia Array CGH.

e Monogénicas: aproximadamente un 10% de las cardiopatias congénitas son
causadas por mutaciones puntuales. Las cardiopatias congénitas sindrémicas
mas frecuentes son el sindrome de Noonan (PTPN11, KRAS, SOS1), sindrome
de Alagille (JAG1, NOTCH2) y el sindrome de Holt-Oram (TBXS5), entre otras.
Las cardiopatias congénitas no sindrémicas se pueden deber a alteraciones en
uno o varios genes relacionados con proteinas estructurales, factores de
transcripcion y/o moléculas de sefalizacion implicadas en el desarrollo cardiaco
(por ej. NKX2.5, NOTCH1). Se diagnostican mediante tecnologia de
secuenciacion masiva.

Conocer el sustrato genético de las cardiopatias congénitas es fundamental, dado que
permite varias cosas (55-58).

e Asesorar acerca del riesgo de recurrencia en los familiares de primer grado
y en la descendencia.

El riesgo de recurrencia varia en funcion de la alteracion genética, el tipo de
herencia, la cardiopatia y el grado de parentesco. Algunas cardiopatias
congénitas como la heterotaxia, la obstruccién del tracto de salida del ventriculo
derecho y la comunicacion auriculoventricular muestran una mayor agrupacion
familiar (57). Este asesoramiento familiar permite ademas valorar si los familiares
de primer grado requieren alguna evaluacion clinica adicional. Por ejemplo, en
los familiares de primer grado de los pacientes con obstruccién del tracto de
salida del ventriculo izquierdo (el espectro clinico engloba desde una valvula
aodrtica bicuspide aislada a un sindrome del hemicardio izquierdo hipoplasico) se
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recomienda la realizacién de un ecocardiograma para detectar otros familiares
afectos, dada la alta incidencia de valvula aortica bicuspide que presentan (59).

e Realizar un adecuado asesoramiento reproductivo y, en caso de detectar una
alteracion genética causal, plantear opciones de reproduccion asistida que
permitan evitar la transmision de la alteracion genética a la descendencia. El
diagnéstico preimplantacional se realiza asociado a técnicas de fecundacion “in
vitro” y permite seleccionar los embriones no portadores de la alteracion
genética. En los casos en los que no se conozca el sustrato genético concreto el
asesoramiento reproductivo permite informar acerca del riesgo de recurrencia en
la descendencia.

e Confirmar el diagnéstico. Se puede realizar en periodo prenatal o postnatal. El
diagnoéstico prenatal se lleva a cabo mediante la realizacion de diferentes
pruebas genéticas en muestras de vellosidades coridnicas (biopsia corial),
liquido amnidtico (amniocentesis) o sangre materna (pruebas prenatales no
invasivas, analizando el ADN fetal en sangre materna).

e Mejorar el diagnéstico, seguimiento y prondstico de los pacientes. Conocer
la alteracion genética permite evaluar al paciente en busca de afeccion extra-
cardiaca asociada al sustrato genético. Algunas alteraciones genéticas se
asocian con retraso del desarrollo neuroldgico, problemas respiratorios,
hepaticos, renales o riesgo de cancer, que requieren una intervencion temprana
O un seguimiento para prevenir o tratar las complicaciones.
Por ejemplo, se debe vigilar cuidadosamente a los pacientes con una
comunicacion interauricular (CIA) debida a variantes patogénicas en el gen
NKX2.5 en busca de arritmias y trastornos de conduccién que pueden ser causa
de muerte subita (60, 61). En el caso de pacientes que tienen una delecion de
22q11, pueden presentar una disminucién de la inmunidad de los linfocitos T y
con ello un mayor riesgo de infecciones graves. Por tanto, conocer el sustrato
geneético permite hacer una busqueda activa de las complicaciones asociadas,
intentar prevenirlas, tratarlas o paliarlas y asi, mejorar el prondstico de los
pacientes.

e Con todo ello se podra proporcionar un prondéstico mas preciso acerca de la
enfermedad y de los resultados esperables con las intervenciones quirurgicas
realizadas (62).

La genética en las cardiopatias congénitas es de gran utilidad para orientar el
diagnéstico, prondstico y tratamiento de los pacientes y sus familiares. No obstante, la
realizacion de un estudio genético debe ir unido siempre a un adecuado asesoramiento
genético. La generalizacion de los estudios genéticos implica, inevitablemente, una
mayor deteccion de “variantes de significado incierto”, cuya interpretacion es compleja
y se debe realizar por profesionales especificamente formados en ello. Por tanto,
debemos tener especial precaucion a la hora de interpretar estos resultados y
especialmente a la hora de transmitir la informacién a los pacientes y a sus familiares
(63).

Conclusion

La mayoria de las cardiopatias congénitas tienen un sustrato genético, pero este
es muy variado, desde alteraciones genéticas hereditarias hasta mutaciones
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genéticas esporadicas. Su estudio es muy util para orientar el diagnéstico,
prondstico y tratamiento de los pacientes y para asesoramiento familiar. En
muchas ocasiones el resultado de los hallazgos genéticos es incierto y en
cualquier caso los estudios deben de ser realizados por especialistas.

¢ Qué papel tienen los estudios post-mortem en el diagnéstico de cardiopatias
familiares en relacion con la muerte subita?

Las cardiopatias familiares (CF) son un grupo de enfermedades cardiovasculares
(miocardiopatias, canalopatias y algunas enfermedades de la aorta toracica) que se
caracterizan porque tienen una base genética, una presentacion familiar y un curso
clinico heterogéneo siendo una de sus manifestaciones la muerte subita (MS) (63) que
ademas puede ser la primera manifestacion de la enfermedad, por lo que la autopsia es
esencial para su deteccion y prevencion en otros miembros de la familia.

La MS se define como aquella que acontece de forma rapida desde el inicio de los
sintomas (generalmente en pocos minutos, o sin sintomas) en personas con buen
estado de salud previa o con alguna enfermedad que no hacia presagiar un desenlace
fatal. La forma rapida e inesperada de presentacién la convierte en una muerte
sospechosa de criminalidad y objeto por tanto de autopsia médico legal. Puede ocurrir
realizando actividades usuales, asociada al ejercicio fisico/deporte o durante el suefo.
La mayoria son de origen cardiovascular y dentro de éstas lo mas frecuente es la
cardiopatia isquémica a partir de los 30 afios mientras que en mas jévenes destacan las
miocardiopatias, y la MS arritmica con corazén estructuralmente normal (compatible con
canalopatias) (64-66). El Instituto Nacional de Toxicologia y Ciencias Forenses (INTCF)
es el centro de referencia de los médicos forenses para los estudios complementarios:
histopatologicos, toxicologicos y microbiolégicos, entre otros. En el servicio de
histopatologia del departamento de Madrid en 2021 se han estudiado 856 muertes
subitas y en torno al 10% pueden ser consecuencia de una CF (67).

Para llegar a un diagnostico correcto es necesaria una investigacion post-mortem
protocolizada que comienza con la recopilacion de la historia clinica del fallecido y de
sus antecedentes familiares, sobre todo relativos a muerte tempranas, asi como de las
circunstancias de la muerte (68). La autopsia debe ser completa y el estudio del corazén
es recomendable que sea realizado por patdlogos especializados (69). Otro de los retos
es definir criterios diagndsticos anatomopatoldgicos rigurosos que permitan diferenciar
una miocardiopatia hipertréfica de una cardiopatia hipertensiva, o una miocardiopatia
arritmogénica (MCA) de una lipomatosis del ventriculo derecho, por ejemplo (70, 71).
También es importante no sobrevalorar hallazgos de escasa relevancia (por ejemplo,
miocarditis focal, enfermedad coronaria de escasa severidad) que oculten alguna
canalopatia de base como el sindrome de Brugada o el sindrome de QT largo (72). La
Asociacion Europea de Patologia Cardiovascular esta publicando articulos
monograficos sobre estas enfermedades con el fin de tratar de garantizar un diagnéstico
correcto (73, 74).

El tercer componente de la investigacion post-mortem es la toma de muestras para
andlisis complementarios (toxicoldgicos, bioquimicos, microbioldgicos) y especialmente
conservar congelados sangre y tejidos en fresco para eventuales estudios genéticos
(68). Una vez terminada la investigacion post-mortem, si se detecta o se sospecha una
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CF, los médicos forenses deben aconsejar a los familiares que acudan a unidades
especializadas para el estudio cardiolégico pertinente.

El imprescindible trabajo coordinado entre profesionales del sistema sanitario y judicial
para el estudio de las CF, ha impulsado la creacién de convenios de cooperacion en los
ultimos afios en numerosas comunidades autbnomas de nuestro pais (75).

Los dos problemas mas constantes en el manejo de las CF son la disponibilidad de
sangre o tejidos en fresco para estudios genéticos, y los obligados permisos firmados
por la autoridad judicial para poder trasladar esas muestras a laboratorios
especializados. Respecto al primero, todavia hay muchos forenses que desconocen las
guias de autopsia para MS o estan poco concienciados con la importancia sanitaria de
la autopsia forense en el campo de las CF. En relacion con el acceso a las muestras
congeladas por parte de las unidades de CF para los analisis genéticos, las trabas
judiciales se van solventando con los convenios de colaboracién ya mencionados.

Como ejemplo de los beneficios que se pueden conseguir con el estudio coordinado
(autopsia judicial, analisis genético y screening familiar), estan los resultados de una
revision reciente llevada a cabo por la unidad de CF del hospital Gregorio Marandn a
partir de 51 fallecidos por MS estudiados en el INTCF vy el Instituto de Medicina Legal
de Madrid. Gracias al estudio familiar y molecular, el 15% de las MS sin patologia
estructural (inexplicadas solo con la autopsia) fueron reclasificadas como sindromes de
QT largo y sindrome de Brugada; se identifico cardiopatia en 19 individuos de 13 familias
a los que se indicé las intervenciones preventivas oportunas; y se hizo estudio genético
en 31 familiares lo que permitié dar de alta a los no portadores de alteracién genética
(76).

Pero la autopsia, ademas de su importancia para el diagnéstico de CF, tiene un
extraordinario valor para el descubrimiento de estas cardiopatias y sus variantes, como
por ejemplo la MCA. Esta es una enfermedad que se caracteriza por la sustitucion del
miocardio por tejido fibroadiposo generalmente asociada a variantes patogénicas en
genes desmosoémicos. Los estudios de autopsia por MS demostraron inicialmente la
afectacién del ventriculo derecho y afos posteriores la del ventriculo izquierdo, que es
la que con mas frecuencia puede debutar con muerte subita (16) (77-80).

Conclusion

Los estudios post-mortem protocolizados y rigurosos, con la conservacion de
muestras para estudios genéticos, son esenciales para la deteccion de
cardiopatias familiares puesto que muchas debutan con muerte subita. Los
convenios de colaboracion entre los ambitos judiciales y sanitarios deberian ser
una realidad en toda la geografia espafola.

.Cudl es la historia del desarrollo de la especializacion en cardiopatias
congénitas, dentro y fuera de Espana?

La era de las cardiopatias congénitas comienza en 1935 cuando el médico canadiense
M. Abbott publica sus trabajos en el “Atlas of congenital heart disease® (81). El desarrollo
paralelo de los conocimientos anatomicos y terapéuticos, junto con otras técnicas
anatomo-clinicas propician que en 1957 en Estados Unidos se cree la seccién de
Cardiologia de la American Academy of Pediatrics y en 1961 se publique la regulacion
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de la subespecialidad de Cardiologia Pediatrica con la cualificacion de sub-Board of
Pediatrics Cardiology.

En Espana, en los afios sesenta, los doctores M. Quero y F. Moreno en el Hospital La
Paz de Madrid y el Dr J. Roca-Llop en el Hospital “Vall de Hebrén” de Barcelona, junto
con cirujanos cardiacos pediatricos y hemodinamistas formaban las primeras Unidades
de Cardiologia Pediatrica.

La compleja anatomo-fisiopatologia de muchas CC hace muy dificil el diagndstico y los
tratamientos para el cardidlogo de adultos sin entrenamiento especifico y por esta
necesidad se conforman las unidades especializadas de CCA (UCCA), dentro y fuera
de Espana.

La poblacién que se atienden en las UCCA incluye: 1) pacientes que han sido tratados
con intervenciones paliativas o reparativas, que son el grupo mas numeroso y 2)
pacientes con supervivencia natural, ambos grupos diagnosticados en la edad pediatrica
o adulta. Su clasificacion en niveles de complejidad fue propuesta en la 32th Bethesda
Conference 2001 y actualizada en las Guidelines for Management of Adults With
Congenital Heart Disease 2020, (Tabla 2) CC simples (40%), de complejidad moderada
(35%) y elevada (25%) (16, 82) (Tabla 3).

En 1994, se forma el Working group of Grown-up of Adult Congenital Heart Diseases de
la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC) (16) y en 1998 tiene lugar la primera
Consensus conference of adult congenital heart diseases liderada por el Dr. G. Webb
del Toronto General Hospital, Canada. El Dr. G. Webb es el organizador de la primera
red nacional de asistencia conocida como Canadian Adult Congenital Heart Network;
haciendo referencia a los diferentes niveles de complejidad de las CC para tratar de
organizar donde, quién y cdmo deben ser atendidas. Se propone que sean atendidas
en las UCCA las de complejidad moderada y elevada; mientras que las simples por un
cardidlogo general con conexion con el centro especializado. Esta clasificacion sin duda
de gran utilidad como base inicial, tiene sus limitaciones ya que también las cardiopatias
simples pueden presentar problemas evolutivos graves. Por ejemplo, una comunicacion
interauricular antes o después del cierre puede desarrollar hipertension pulmonar grave,
0 bien una comunicacion interventricular puede evolucionar con estenosis
subinfundibular del ventriculo derecho, ambas ya requieren atencion especifica.

Las sociedades cardiovasculares en las ultimas décadas ante la necesidad de la
subespecialidad de CCA han desarrollado programas de entrenamiento, acreditacion y
estandarizacion de la practica. En 2014, el grupo de trabajo de CCA de la European
Society of Cardiology (ESC), enfatiza la necesidad de atencion integral de estos
pacientes y publica los requerimientos para cuidados especializados, proponiendo dos
niveles de asistencia (83, 84) (Tabla 4): Nivel 1, una UCCA / 5-6 millones de habitantes
y Nivel 2, centro regional / 2 millones.

La propuesta actual de UCCA de los grupos de trabajo tanto de América del Norte como
en Europa tiene recomendaciones practicamente comunes:

e Organizacién multicéntrica
¢ Profesionales médicos, cirujanos y enfermeras especializados

e Programa de transicion de adolescente a edad adulta
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e Programa activo 0 acceso a un centro de trasplante
e Programa de formacion continuada
e Relacion con asociaciones de pacientes

En Canada, con el primer centro en 1958, tienen ahora 15 centros de CCA, 8 de los
cuales son nivel 1. Atienden una poblaciéon de 37 millones con 27.739 pacientes en
seguimiento que suponen sélo un 23% de la poblacion estimada con CCA (85, 86).

En Reino Unido desde 1968, hay 16 UCCA para una poblacion de 66 millones, 11
centros de nivel 1 con seguimiento de una poblacién superior a 25.000 pacientes y 5
centros de nivel 2 (87).

En Estados Unidos (EU) la asistencia a CCA esta menos estructurada, pero algunos
paises europeos como Alemania, Holanda y Suiza, han seguidos el modelo de Canada
y Reino Unido estableciendo una red de asistencia de CCA con centros de nivel 1y 2
(88).

En la Union Europea, con una poblacion de 480 millones en 24 paises, se estiman 1,5
millones de pacientes con CCA. En 2018, se identificaron 96 centros, de edad media de
funcionamiento 13.5 afios con seguimiento activo de 226.506 pacientes, media 1.500
pacientes por centro. El 60% de los centros ofrecen todas las formas de cuidados
meédicos pero los recursos no-médicos son incompletos, especialmente de enfermeria,
psicologia y trabajo social. De forma que sélo 4 cumplen completamente las
recomendaciones de la ESC. Se pone de manifiesto una gran variabilidad de carga
asistencial y evidencian la importante necesidad de integracion del personal no médico
(89).

En Espafia, los centros de atencién a las CCA se desarrollan a partir de 1990; creandose
las primeras UCCA logicamente en los centros en los que se habia desarrollado la
Cardiologia y Cirugia cardiaca pediatrica, en el Hospital La Paz de Madrid liderada por
el Dr. J M Oliver, en el hospital Ramén y Cajal liderada por el Dr. M. Quero, y en
Barcelona por el Dr. J. Casaldaliga y la Dra. MT Subirana (90).

La encuesta nacional elaborada en 2019 por el Dr. JM Oliver permite conocer el
desarrollo en los ultimos 30 afios de 24 centros especializados de CCA: 10 de nivel
asistencial 1 con 19.373 pacientes en seguimiento (relacion de 2,2 por 10 millones de
habitantes) y otros 14 de nivel 2 (1 centro regional por cada 2 millones de habitantes).
La relacion esta de acuerdo con las recomendaciones internacionales; pero con una
distribucion geografica subdptima (Fig. 1). Dichos centros cumplen los requerimientos
internacionales destacando las deficiencias de enfermeria dedicada en el 33% de los
centros y de programa de transicion a la vida adulta en el 29% (90).

Si extrapolamos los datos conocidos por revisiones sistematicas de la prevalencia
media, en Espafa habria 120.000 CCA, cifra 6 veces superior a la registrada, es decir
que tiene que haber muchos pacientes sin seguimiento en centros especializados.

En 2011 el sistema Nacional de Salud emitio la primera convocatoria de acreditaciéon de
centros sanitarios unidades de referencia (CSUR) para la asistencia de pacientes con
CCA. En la misma se reconocieron 9 centros: 4 en Madrid, (H. La Paz, Ramén y Cajal,
12 de Octubre y Gregorio Marafion), 2 en Barcelona (H Vall d’"Hebron y Clinic), uno en
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Valencia (H La Fé) y 2 en Andalucia (H. Virgen del Rocio, Sevilla y H. Reina Sofia,
Cérdoba).

Se realizdé una segunda acreditacién en 2020 que mantiene 7 de ellos y en la actualidad
hay una nueva convocatoria cuyos indicadores se refieren en la Tabla 4, en los cuales,
se ha reducido el numero de cirugias cardiacas mayores no congénitas debido al
incremento de los intervencionismos percutaneos.

Acreditacion de los profesionales cardiélogos.

En 2012, en Estados Unidos (EU), la American Heart Association reconoce la nueva
subespecialidad cardiologica y en 2015 se definen las acreditaciones en el Board
Certification examination. En 2020, en ese pais estan acreditados 455 cardiélogos que
atienden 1.3 millones de pacientes. Tanto en Estados Unidos como en Europa, tienen
acceso a la subespecialidad cardiélogos con dos afos de entrenamiento en las areas
especificas (91, 92).

En Europa, solamente ha sido reconocida la subespecialidad en Reino Unido y Alemania
y esta en elaboracion por la ESC la acreditacion para el resto de los paises. En Espafia,
no estan reconocidas las subespecialidades de cardiologia pediatrica, cardiopatias
congénitas del adulto ni la de cirugia cardiovascular de CC.

A pesar de conocer las necesidades, el numero real de pacientes beneficiados es muy
inferior al de las previsiones de la poblacién. A su vez, el nUmero de especialistas para
su atencion esta lejos de adaptarse a las necesidades, asi en EU la evaluacion del
numero de cardiélogos generales por paciente de cardiologia es 5 veces superior al
correspondiente a cardidlogo acreditado por paciente con CCA, siendo previsiblemente
similar en nuestro continente.

En este contexto, con las deficiencias referidas y mucho trabajo pendiente para mejorar
la atencion integral, los registros internacionales muestran que el funcionamiento de las
UCCA, el numero de procedimientos terapéuticos por centro de nivel 1 y los resultados
en términos de supervivencia estan siendo homologables en Espafia y los paises del
entorno europeo.

Conclusion

La complejidad en el diagnéstico y tratamiento de las cardiopatias congénitas
hace necesaria la especializacion y coordinacion de profesionales en unidades de
referencia (UCCA), que han ido desarrollandose en Europa y América del Norte.
En el momento actual, aunque bien organizadas, el niumero de especialistas
dedicados es insuficiente y muchos pacientes adultos con cardiopatias
congénitas no tienen atencion especializada.

Tabla 2. Clasificacion por complejidad de las Cardiopatias Congénitas del Adulto
Guidelines CHD European Soc Cardiology 2020

SIMPLES

=  Pequefa: CIA, CIV, ductus

=  Pequefiay reparadas sin secuelas: CIA tipo OS, seno venoso, CIV, ductus
=  Estenosis pulmonar ligera (infundibular, valvular, supravalvular)

=  Valvulopatia adrtica congénita y enfermedad valvula bicispide

= Valvulopatia mitral congénita (excepto papilar tnico y clef)
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Complejidad MODERADA

= Moderada-grande: CIA tipo OS y seno venoso, CIV, Ductus (sin HTP)

=  Estenosis adrtica valvular y supravalvular

=  Drenaje venoso pulmonar parcial o total

=  Coronaria anémala originada en tronco pulmonar

= Coronaria anémala originada en seno contrario

= Defectos septales atrioventriculares y ostium primum

= VD de doble caAmara

= Anomalia de Ebstein

= Coartacion de aorta

=  Estenosis pulmonar periférica

= Estenosis pulmonar moderada-severa (infundibular, valvular, supravalvular)
=  Aneurismaffistula del seno de Valsalva

= Tetralogia de Fallot reparada

= Transposicion de grandes arterias con cirugia switch auricular o arterial
=  Sindrome de Marfan, Sindrome de Turner

Complejidad ELEVADA

= Cardiopatias ciandticas reparadas y no reparadas

= VD de doble salida

=  Procedimientos Fontan

= Arco adrtico interrumpido

= Corazon univentricular (Atresia tricispide/mitral, hipoplasia VI, otras)

=  Atresia pulmonar

=  Truncus arterioso

= Transposicion de grandes arterias, excepto cirugia switch

= HTP en todas las cardiopatias

= Anomalias de las conexiones AV y VA (criss cross, heterotaxias, isomerismos, etc.)

Tabla 3. Niveles asistenciales de las Cardiopatias Congénitas del Adulto
Nivel 1:

= Hospital terciario con todas las especialidades médicas y quirdrgicas

= Servicio o seccidn de cardiologia pediatrica

=  Técnicas diagnosticas especificas

= 2 cardidlogos al menos dedicados o semidedicados

= Cardidlogos, electrofisiélogos y hemodindmistas con experiencia en CC
=  Programa de trasplante propio o compartido

=  Estructura multidisciplinaria

Nivel 2:
Si no se cumplen estas condiciones

Tabla 4. Indicadores para la acreditaciéon de CSUR CCA del sistema nacional de salud:
1. Unidad multidisciplinar en un hospital terciario: minimo 2 cardiélogos y 2 cirujanos cardiovasculares
(con 2 afios experiencia), 1 coordinador (con 5 afios de experiencia), 2 perfusionistas, 1 administrativo,
1 gestor.
2. Actividad minima en pacientes >14 afios de media anual en los ultimos 3 afios:
e CC: 100 pacientes nuevos, 70 procedimientos terapéuticos (quirdrgicos o intervenciones
percutaneas, 35 intervenciones quirdrgicas y 15 intervencionismos terapéuticos.
e Cardiopatias no congénitas: 500 intervenciones de cirugia cardiaca mayor o intervencionismo
percutaneo, siendo 350 de cirugia con circulacién extracorpérea.
3. Programa de cirugia minimamente invasiva.
4. Pertenencia a Instituto de Investigacién acreditado por el Instituto Carlos III.

155

© Todos los derechos reservados - FUNDACION DE CIENCIAS DE LA SALUD



EIDON, n° 59
junio 2023, 59: 136-190
DOI: 10.13184/eidon.59.2023.136-190

La opinién del experto José Lopez-Senddn, Emilio Bouza et al.

5. Participacién recomendada en Registros: EuroHeart Congenital data base y de la SEC de
Cardiopatias Congénitas (RECCA) y de Cirugia Toracica y Cardiovascular.

Figura 1. Distribucion en Espafia de centros de Cardiopatias Congénitas del Adulto 2019.
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. Cual es la situacion de la investigacion sobre este problema en Espana y en el
mundo?

Una busqueda en PubMed utilizando como base el término MESH [Congenital Heart
Disease] sin limite de tiempo, ofrece 168.117 referencias. Quiza lo mas llamativo es la
evolucion de dicha produccion a lo largo del tiempo, con un crecimiento exponencial a
partir del presente siglo (Fig. 2).

Figura 2. Evolucion de la produccion cientifica de acuerdo con el término MESH [Congenital Heart Disease].
Tomado de PubMed el 4 de abril de 2023.
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La contribucioén por paises no es homogénea: EU 22.456 citas (13,3%), Alemania 5. 771
(3,4%), Italia 5.605 (3,3%), Reino Unido 5475 (3,2%) Francia 3,680 (2,2%), Espafia 1982
(1,2%).

Conclusion

La produccién cientifica sobre cardiopatias congénitas evaluada por el nimero
de documentos recogidos en PubMed ha tenido un crecimiento extraordinario en
las ultimas décadas. La produccion espaiola teniendo en cuenta los habitantes
de nuestro pais parece comparable a la de los paises mas desarrollados de
Europa.

;Se pueden diagnosticar las CC antes de nacer? ;Desde qué momento del
embarazo?

Se pueden diagnosticar la mayoria de las cardiopatias antes de la semana 22 (93). Las
cardiopatias mas complejas y de mayor severidad con mas facilidad si se utilizan los
planos ecocardiograficos actualmente recomendados. Pero hay alguna cardiopatia,
como la coartacion aodrtica que puede ser muy dificil de diagnosticar por las
peculiaridades de la circulacion fetal. De igual manera, hay situaciones que son
fisioldgicas en vida fetal, pero que su persistencia después del nacimiento puede ser un
problema. Es imprescindible resaltar que el concepto de cardiopatia congénita deja de
lado a casi el 50% de afecciones cardiacas que se manejan prenatalmente: no incluye
las arritmias, no incluye las cardiopatias familiares y no incluye la repercusion cardiaca
de otras lesiones fetales.

Conclusion

Se pueden diagnosticar prenatalmente la mayoria de las cardiopatias congénitas
si se utilizan los planos ecocardiograficos adecuados y se tienen en cuenta las
circunstancias generales.

¢.Coémo y qué momento se llega a un diagnoéstico de las CC? ;Cuales son las
técnicas diagnoésticas mas importantes?

Las CC se pueden diagnosticar en el 80-85% de los casos con ecocardiografia durante
la vida fetal, aunque el diagnéstico detallado en el que basar el tratamiento se hace
generalmente en el periodo postnatal.

Con menor frecuencia el diagnéstico es postnatal, bien porgue la CC sélo se pone de
manifiesto tras el parto, cuando el sistema cardiovascular del recién nacido se hace
independiente con oxigenacion dependiente de los pulmones, bien por no haberse
realizado un seguimiento adecuado del embarazo. Las CC mas graves se manifiestan
en el recién nacido como insuficiencia cardiaca o shock cardiogénico pudiendo tener o
no cianosis segun el tipo de CC. En cambio, muchas CC simples o moderadas, como
los cortocircuitos intracardiacos sin otras lesiones asociadas o la coartacion adrtica
pueden permanecer asintomaticas o paucisintomaticas hasta la edad adulta. Estos
pacientes suelen ser remitidos al cardidlogo por el hallazgo de un soplo, deterioro de
clase funcional o hipertension en el caso de la coartacion aortica.
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El estudio diagnéstico detallado se basa en la historia clinica, exploracion fisica, pruebas
no invasivas y, soOlo en casos seleccionados, pruebas invasivas (cateterismo
diagnéstico). El estudio debe ser sistemético y exhaustivo para orientar al tratamiento
mas adecuado y también por la elevada frecuencia de alteraciones concomitantes
asociadas al diagnéstico principal en los pacientes con CC.

En la historia clinica es fundamental revisar la informacién detallada sobre las cirugias
paliativas o reparadoras y procedimientos intervencionistas percutaneas y evaluar los
sintomas actuales y pasados.

La exploracion fisica debe incluir una cuidadosa evaluacién de cualquier cambio en los
hallazgos auscultatorios, en la presién arterial o la aparicion de signos de insuficiencia
cardiaca. Junto con la exploracion fisica se realizan habitualmente un
electrocardiograma y pulsioximetria.

Entre las pruebas no invasivas, el ecocardiograma es la herramienta mas importante
para el diagnostico y seguimiento de las CC. Ofrece informacion sobre la anatomia
cardiaca, el retorno venoso, la conexion de auriculas y ventriculos y el origen de las
grandes arterias. Permite una excelente visualizacion de defectos septales y patologia
valvular. Sigue siendo la técnica de primera linea en la evaluacion de la funcién sistélica
del ventriculo izquierdo, ventriculo derecho (VD) o ventriculo Unico, aunque para obtener
mediciones precisas, a menudo se necesitan imagenes adicionales obtenidas por
resonancia magnética cardiaca (RMC) (16, 94-97).

Desempefian también un papel complementario fundamental en el estudio de estos
pacientes la RMC y la tomografia computarizada (TC). Estas técnicas permiten solventar
las limitaciones del ecocardiograma para evaluar las estructuras extracardiacas, las
venas pulmonares y el VD, y proporcionan imagenes de tal calidad que han reducido en
gran medida los cateterismos diagnésticos, especialmente en adolescentes y adultos.

La RMC es una técnica segura, ya que no requiere radiacion ionizante. Es una buena
técnica para evaluar los grandes vasos y constituye actualmente el patron oro para la
cuantificacién no invasiva de tamafio y funcién contractil de ambos ventriculos y flujos
vasculares. Ademas, es una técnica excelente para la caracterizacion tisular del
miocardio (las técnicas de mapeo miocardico y realce tardio de gadolinio permiten
detectar la inflamacion y la fibrosis con gran precision). Sin embargo, los estudios de
RMC son largos, no se obtienen imagenes en tiempo real, requieren de la colaboracion
del paciente y tienen un valor limitado en pacientes portadores de dispositivos como
marcapasos (MP) o desfibriladores automaticos implantables (DAI).

Los estudios de TC pueden ser una alternativa a la RMC en pacientes inestables,
claustrofébicos o portadores de dispositivos. Son estudios muy rapidos con excelente
resolucién espacial, proporcionando una excelente visualizacion en angiografias de
arterias coronarias, stents, arterias colaterales, malformaciones arteriovenosas y shunts
quirurgicos. La principal limitacién de la TC, la radiacion ionizante, ha disminuido
sustancialmente en los equipos modernos.

La capacidad fisica autopercibida por el paciente no se corresponde adecuadamente
con la cuantificacion objetiva de su capacidad de esfuerzo. Las pruebas de esfuerzo
seriadas, por lo tanto, deben formar parte de los protocolos de seguimiento de los
pacientes con CC. Idealmente, el seguimiento debe realizarse con ergoespirometria,
que incluye la evaluacion de la capacidad objetiva de ejercicio (captaciéon maxima de
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oxigeno), la eficiencia ventilatoria, la respuesta cronotrépica y la presion arterial, asi
como la induccion de arritmias o desaturacion, ofreciendo tanto una valoracion completa
del estado fisico del paciente como variables de resultado que se correlacionan bien con
la morbimortalidad de los pacientes con CC.

En casos seleccionados, se recurre a pruebas semi-invasivas o invasivas como el
ecocardiograma transesofagico y/o el cateterismo.

El ecocardiograma transesofagico se realiza mediante una sonda transesoféagica de
ultrasonidos, similar a un fibrogastroscopio, y segun la edad del paciente puede requerir
sedacion ligera o anestesia general. Es una técnica especialmente util para visualizar
las estructuras cardiacas posteriores que se encuentran muy cercanas al transductor
(septo interauricular, valvula mitral). Al tener una excelente resolucion espacial y
temporal permite obtener reconstrucciones 3D muy detalladas que son fundamentales
para la planificacién y monitorizacion de procedimientos percutaneos y quirdrgicos.

El cateterismo diagnéstico se indica en casos seleccionados como el estudio de
hipertensién pulmonar o CC complejas en que es necesario determinar la anatomia
previa a cirugias de Glenn o Fontan o caracterizar las arterias periféricas y colaterales.

La eleccion de las pruebas complementarias en estos pacientes debe ir orientada a
resolver el problema clinico. Es fundamental sopesar los beneficios y riesgos de las
diferentes exploraciones en esta poblacion, que necesitara multiples pruebas a lo largo
de su vida. Al tratarse de pacientes jovenes afectos de una enfermedad cronica, un
aspecto a tener especialmente en cuenta es el riesgo a largo plazo de la administracion
repetida de radiaciones ionizantes.

Conclusion

Aunque la mayoria de las cardiopatias congénitas se diagnostican con
ecocardiografia durante la vida fetal, el diagnéstico detallado en el que basar el
tratamiento se hace generalmente en el periodo postnatal.

El estudio diagnéstico detallado se basa en la historia clinica, exploracion fisica,
pruebas no invasivas (ecocardiografia y otras pruebas de imagen como TC y RM,
ergoespirometria) y, sélo en casos seleccionados, pruebas invasivas (cateterismo
diagnéstico).

La eleccidn de las pruebas complementarias en estos pacientes siempre debe ir
orientada a resolver el problema clinico. Es fundamental sopesar los beneficios y
riesgos de las diferentes exploraciones en esta poblacion, que necesitara
multiples pruebas a lo largo de su vida, con especial hincapié en el riesgo a largo
plazo de las radiaciones ionizantes.

¢Existe un infradiagnéstico de las Cardiopatias Congénitas?

El avance tecnolégico en los métodos diagndsticos y su mayor disponibilidad global, asi
como la estandarizacién del cribado prenatal mediante ultrasonidos, ha supuesto un
aumento de la prevalencia de las cardiopatias congénitas a lo largo de las ultimas
décadas (10). Dicha prevalencia se ha mantenido estable en torno al 0.9% a lo largo de
los ultimos afos, y se considera que la tasa de infradiagndstico de dichas cardiopatias
en nuestro medio es relativamente baja (98). Estudios de autopsias neonatales
muestran que se ha producido una reduccion de los casos de cardiopatias congénitas

159

© Todos los derechos reservados - FUNDACION DE CIENCIAS DE LA SALUD



EIDON, n° 59
junio 2023, 59: 136-190
DOI: 10.13184/eidon.59.2023.136-190

La opinién del experto José Loépez-Senddn, Emilio Bouza et al.

no diagnosticados a lo largo de las ultimas décadas, sin embargo, alun se puede
encontrar una proporcion no despreciable de cardiopatias en dichas autopsias que
pasaron desapercibidas en vida (99).

Los principales factores (100) que pueden llevar a un retraso en el diagnéstico de las
cardiopatias congénitas o a la ausencia del mismo son factores geograficos, el nivel
socioecondmico y el acceso a los recursos sanitarios, la ausencia de datos clinicos
significativos en el examen fisico neonatal, el alta neonatal precoz y la formacién
inadecuada del personal sanitario.

En cuanto a los factores geograficos, un meta-analisis de los diferentes estudios
realizados sobre la prevalencia de las cardiopatias congénitas a nivel mundial identificd
diferentes tasas de prevalencia en funcion del continente (10). Mientras que en Asia se
notifica la prevalencia mas alta en torno a 9.3 de cada 1.000 recién nacidos vivos, en
Africa se objetiva una prevalencia de 1.9 de cada 1. 000 recién nacidos vivos, que
parece estar asociada a un infradiagnéstico de dicha patologia como se identifica con el
estudio PROTEA (101).

Los paises con una mayor tasa de ingresos econémicos tienen una prevalencia mayor
que resulta significativa respecto a los paises con unas tasas de ingresos bajas. Estos
datos sugieren que las regiones con una menor tasa de ingresos podrian asociar
igualmente un infradiagnéstico debido a una mayor dificultad de acceso a los recursos
sanitarios que permita una correcta identificacion precoz de las cardiopatias congénitas
(102).

El espectro de las cardiopatias congénitas es muy amplio, por lo que formas menos
severas pueden no presentar signos y sintomas caracteristicamente asociados con
dichas cardiopatias. Uno de los principales factores asociados a un déficit diagndstico
precoz que conlleva un retraso del mismo es la ausencia de datos clinicos sugestivos
de cardiopatias en el examen neonatal, tales como la ausencia de soplos y la falta de
hipoxemia o cianosis, entre otros (103). Igualmente, el alta neonatal precoz que impida
un correcto examen fisico del recién nacido también se ha asociado a un retraso en el
diagnéstico.

Por ultimo, cabe destacar que el desarrollo de estructuras sanitarias especializadas que
permitan disponer de personal cualificado y especializado en el ambito de las
cardiopatias congénitas permite un adecuado cribado de estas, asi como una
planificacion terapéutica una vez identificada la presencia de cardiopatia. La ausencia
de formacién especifica en este ambito se asocia igualmente a un retraso en el
diagndstico y un aumento de las tasas de mortalidad en esta poblacion (104).

Conclusion

En nuestro medio, los avances en los métodos diagnésticos y la presencia de una
estructura sanitaria sélida con centros de referencia especializados en el manejo
de esta patologia se relacionan con bajas tasas de infradiagnéstico o retraso del
mismo.

El nivel socioeconémico y de acceso a los recursos sanitarios parece estar
asociado con una menor capacidad diagnéstica. Otros factores asociados son la
ausencia de sintomas tipicos, el alta neonatal precoz y la ausencia de formacién
especifica del personal sanitario en la deteccién de las cardiopatias congénitas.
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¢ Qué técnicas de tratamiento quirdrgico se aplican en el momento actual a las
Cardiopatias Congénitas?

La cirugia cardiaca “moderna” comienza a mediados de los afios 50 del siglo XX, con la
introduccion de la circulacion extracorpérea (CEC) para los procedimientos a corazon
abierto. Basicamente, la CEC consiste en un circuito con una bomba y un oxigenador
conectados con arterias y venas centrales (aorta y auricula derecha) o periféricas
(femorales, principalmente). Actia como un “corazén-pulmon” artificial y permite la
cirugia a corazon abierto garantizando la perfusion de todo el cuerpo.

A principios de los 70, se desarrollan programas de cirugia cardiaca neonatal con CEC.
El salto cualitativo es notable, por cuanto se abordan procedimientos de correccion
completa (a edades muy tempranas) en lugar de paliaciones iniciales que conllevan una
demora en la cirugia definitiva. Los inicios de la cirugia neonatal con CEC se
acompanaban de estrategias de “proteccién” tales como la hipotermia profunda y el paro
circulatorio.

Las novedades técnicas y logisticas se ven acompanadas y favorecidas por los avances
en otras disciplinas directamente relacionadas: pediatria, cardiologia, anestesia,
perfusion, cuidados intensivos pediatricos y neonatales, etc.

Como resultado de la evolucion en la cirugia cardiaca infantil, los resultados han
mejorado considerablemente. Actualmente, se estima que mas del 80% de los nifios
operados del corazon alcanzaran la edad adulta. Esto supone un incremento en la
cohorte de “congénitos adultos”, algunos de los cuales precisaran atencion médica y/o
quirurgica en su mayoria de edad. De hecho, ciertos Servicios con casuisticas mas
longevas operan cada afno mas pacientes “congénitos adultos” que neonatos. En la
practica, los cirujanos se han convertido en cirujanos de cardiopatias congénitas y
abarcan un rango de edad que discurre desde el neonato hasta el adulto, trascendiendo
la edad propiamente infantil.

Mencion especial requiere el capitulo de los trasplantes. Desde el primero en diciembre
de 1968 y, fundamentalmente desde los afios 90 con la introduccién de la Ciclosporina,
la difusién de los programas de trasplante ha sido exponencial solo frenado por la
disponibilidad de donantes. Técnicamente, la dificultad se ha incrementado con la
inclusién de re-intervenciones y cardiopatias congénitas que precisan rehabilitar
estructuras vasculares previas a la implantacion. El rango de edad se ha ensanchado,
desde el trasplante neonatal hasta los mayores de 65 afos. Paralelamente, las
asistencias circulatorias que inicialmente se disefiaron como puente a trasplante se han
diversificado de manera notable. En el campo infantil, conceptos como ECMO
(ExtraCorporeal Membrane Oxigenation), flujos continuos o pulsatiles y dispositivos intra
0 paracorporeos. son habituales. Hoy se conciben como puente no sélo al trasplante
sino también a otras decisiones.

La cartera de servicios en cirugia cardiaca infantil es extensa. El programa Aristoteles,
método que correlaciona resultados al riesgo, contempla 145 procedimientos basicos
mas 2 anexos y apéndices. Una descripcion ajustada resultaria compleja y tediosa.
Dado que la cirugia cardiaca precisa de numerosos recursos materiales y humanos, se
detallan algunas estrategias utilizadas actualmente.
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e Lamayoria de los procedimientos se realizan con CEC (cirugia abierta). Algunos
de ellos (coartacion, cierre de ductus, marcapasos, etc.), sin CEC (cirugia
cerrada). El porcentaje de cirugia cerrada respecto a abierta es del 20-30%.

e (asitodas las intervenciones son correctoras, a diferencia de épocas anteriores
en las que algunas eran precedidas por una cirugia paliativa. Aun asi,
procedimientos como cerclaje pulmonar (banding) y fistula sistémico-pulmonar
siguen realizandose. Mencién aparte merecen determinados procedimientos con
CEC que resultan paliativos, fundamentalmente en la via univentricular
(Norwood, Glenn, Fontan).

e El uso de la hipotermia como proteccién cerebral ha ido modificandose gracias
a estrategias como la perfusion cerebral selectiva. Con todo, ciertas patologias
neonatales y procedimientos complejos pueden requerir de descenso de
temperatura e incluso periodos breves de paro circulatorio.

e Estrategias novedosas como el uso de donantes ABO no compatibles en
menores de un afo y la donacion en asistolia controlada en cualquier edad
pueden incrementar en un 20% las posibilidades de donacion. Nuevas fuentes
de donacion se suman a la tradicional en muerte encefalica. En otro orden, la
preservacion y traslado de injertos se puede ver favorecida por dispositivos del
tipo OCS (Organ Care System, Transmedics) o Paragonix.

e Mencionado previamente, la gama de asistencias circulatorias infantiles (sin
incluir la oferta en adultos) se ha diversificado. Diferentes modelos, con o sin
oxigenador, uni o biventricular, flujo continuo o pulsatil, implantacion intra o
paracorporea, etc. se suman a las indicaciones como puente a: trasplante, otra
asistencia, decisidén o recuperacion.

e Determinados pacientes con necesidad de numerosas y sucesivas
intervenciones quirdrgicas y percutaneas se pueden beneficiar de
procedimientos hibridos. Cirujanos y hemodinamistas colaboran en el mismo
acto, ahorrando intervenciones por separado al paciente.

Para procedimientos quirurgicos “sencillos”, tales como el cierre de una comunicacién
interauricular, ya se ofrece cirugia minimamente invasiva. Las cicatrices son mas
pequeias o disimuladas bajo mama o brazo, garantizando los mismos resultados. La
introduccion de video toracoscopia y canulacion periférica (incluso percutanea) facilita
la miniaturizacién de accesos y recuperaciones mas rapidas.

Conclusion

La cirugia de las cardiopatias congénitas comenzé en los aios 70 y ha progresado
continuamente. En el momento actual la mayor parte de las operaciones
correctoras han sustituido progresivamenta a las paliativas. En algunos casos las
intervenciones percutaneas pueden sustituir a la cirugia. El trasplante cardiaco
cada vez es mas frecuente, igual que el empleo de maquinas de soporte
circulatorio mecanico. Todas las indicaciones requieren la valoraciéon precisa por
un equipo de expertos multidisciplinar.
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;Cudl es el estado del Trasplante cardiaco y del empleo de asistencias
ventriculares mecanicas (AVM) en pacientes con cardiopatias congénitas?

Trasplante cardiaco

El trasplante cardiaco y el de corazén y pulmdn son una opcién terapéutica cuando las
CC alcanzan un estadio final debido a la disfuncion severa de uno o de ambos
ventriculos, en caso de problemas técnicos quirurgicos que impliquen riesgo prohibitivo
para una cirugia convencional, o a la presencia de hipertensién pulmonar secundaria a
enfermedad vascular pulmonar.

El trasplante cardiaco es el mas frecuente. El trasplante pulmonar aislado se considera
en patologia severa de venas pulmonares y en la condicion Eisenmenger. Estas 2
situaciones también podrian ser subsidiarias de trasplante cardiopulmonar si se
considera mejor opcion técnica, y también podria ser una solucion para determinadas
cardiopatias conotruncales con hipoplasia severa de arterias pulmonares o en
determinados tipos de truncus.

En el registro de la ISHLT (Sociedad internacional de Trasplante Cardiaco y Pulmonar)
se observa un incremento del numero de trasplantes en CC, si bien las cifras no
alcanzan el 5% del total. La mortalidad quirdrgica es algo mayor que en otras patologias
cardiacas, pero a largo plazo es similar, quizas por la menor edad de los pacientes con
CcC

En el hospital La Paz, desde 1994 se han realizado 123 trasplantes cardiacos, con una
mortalidad hospitalaria global del 19%. Practicamente la mitad, el 48% (59 pacientes)
ha sido sobre diagndstico basal de cardiopatia congénita, incluyendo en este grupo
pediatricos y adultos.

La mortalidad hospitalaria de los pacientes pediatricos no congénitos ha sido del 15%.
La de los nifios y adultos con cardiopatia congénita del 23%, datos acordes con la
literatura global. Analizando este subgrupo de trasplantados congénitos, el 40% eran
ventriculos unicos fallidos, mayoritariamente “fontanes” fracasados. La mortalidad
hospitalaria de este grupo es del 30%, mientras que la del 60% de congénitos “no
ventriculo unico” fue del 19%.

De los trasplantados congénitos solo el 22% alcanzaron el trasplante con algun tipo de
asistencia circulatoria previa, en algunos casos eran pacientes referidos de otros centros
ya con una asistencia de corta duracion implantada, que mayoritariamente se cambio
por otra de larga duracion.

Asistencias ventriculares mecanicas (AVM) en pacientes con cardiopatia
congénita:

El empleo de AVM se plantea en tres situaciones:

1.- Situacién aguda postcardiotomia, cuando existe imposibilidad de destete de
circulacion extracorpérea tras algun tipo de cirugia cardiaca congénita o shock

cardiogénico postoperatorio. En este caso el ECMO o las asistencias centrifugas uni o
biventriculares se emplean como puente a la recuperacion cardiaca.

2.- Situacién crénica de estadio terminal de cardiopatia congénita. Se diferencian en
este caso dos situaciones de empleo de las AVM: la peritrasplante y su uso como terapia
de destino, aunque si es posible el trasplante, este es preferible.
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Hay sistemas de AVM de corta duracion como el ECMO o las asistencias centrifugas
izquierda-izquierda tienen poco papel ya que las esperas de estos enfermos son
prolongadas. Otros sistemas, como el Berlin-Heart© pueden emplearse durante tiempos
prolongados hasta el trasplante o como terapia de destino.

En el hospital la Paz, la supervivencia hospitalaria de los pacientes a los que se les
implanté algun tipo de asistencia ventricular como puente al trasplante es actualmente
del 70%. En todos los casos el destete fue por trasplante cardiaco menos en uno, en el
que la asistencia consiguio la suficiente recuperacion de la funcién del corazén nativo
como para ser explantada, manteniéndose dos afios después la enferma fuera de lista
de trasplante.

El corazon artificial total Syncardia© es la ultima de estas opciones y la menos
frecuentemente empleada. Implica el explante de toda la masa ventricular cardiaca,
manteniéndose dos casquetes auriculares y la aorta y la arteria pulmonar distales a las
valvulas semilunares en el receptor. Dispone de dos valvulas de entrada y dos de salida.
Su empleo es todavia muy infrecuente, pero la tecnologia avanza constantemente y es
probable que en el futuro aumento su empleo.

Conclusion

El empleo de AVM es util en pacientes en situacion de insuficiencia cardiaca
avanzada, refractaria post cirugia, en espera de trasplante cardiaco o como terapia
de destino. La complejidad de la seleccion de pacientes y su empleo exige la
concentracion de equipos multidisciplinares muy especializado que cubran un
area muy amplia de poblacién, habitualmente de varios millones de habitantes y
desaconsejan la utilizacién en multiples centros de un area sanitaria.

¢Cudles son las principales complicaciones de los enfermos con cardiopatias
congénitas tratadas?

Son multiples (16, 105) y pueden afectar a diversos sistemas como el vascular
(hipertension, dilataciones, trombosis, neovascularizacién), hematoldgico (hemorragias,
fendmenos tromboembdlicos, hiperviscosidad), pulmonar (lesiones esqueléticas,
funcién respiratoria, cianosis), cardiacas (disfuncion miocardica o valvular, arritmias,
defectos de la conduccion, muerte subita), cardiaco-dependientes de la cardiopatia
(cortocircuitos, estenosis, disfuncibn de protesis o protesis  implantadas),
complicaciones infecciosas (endocarditis, abscesos), digestivo (enteropatia pierde
proteinas, desnutricion, disfagia), neuroldgico (accidentes cerebrovasculares, y
deterioro del desarrollo social y cognitivo (106). Se considera residuo todas aquellas
lesiones dejadas de forma intencionada sin corregir durante la reparacion de la
cardiopatia, por ejemplo, una comunicacion interventricular (CIV) muscular restrictiva
asociada a una reparacion valvular aértica. Un residuo no debe ser sinébnimo de
benignidad, sino mas bien una lesiéon con una proporcion riesgo/beneficio que en ese
momento no aconseja su reparacién (106).

Se considera como secuelas las lesiones cardiovasculares de nueva aparicion tras una
intervencion y que se derivan necesariamente de ella, por ejemplo, una insuficiencia
pulmonar en la reparacién con parche transanular del tracto de salida del ventriculo
derecho. Incluso la inclusion de material protésico o las cicatrices tras suturas pueden
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entrar en esta categoria ya que pueden provocar situaciones indeseadas como el
desarrollo de arritmias (106).

Por ultimo, una complicacion es una alteracion indeseada, no planificada, y relacionada
con una intervencion o la evolucion de la cardiopatia, por ejemplo, la aparicion de
bloqueo AV completo o hemiparesia tras una intervencion.

Ademas de los residuos, secuelas o complicaciones secundarias a las reparaciones o a
la evolucion de las cardiopatias congénitas hay que afiadir afecciones de otros sistemas
o incluso sociales no menos importantes. Las complicaciones pulmonares pueden
aparecer por muchas causas, como la compresion extrinseca de la via aérea, el
compromiso de la funcionalidad respiratoria (afonia, paralisis diafragmatica),
deformidades de la pared costal (escoliosis, pectus), complicaciones tromboembdlicas
y patrén restrictivo (107). Los problemas de la conducta alimentaria son una causa
frecuente de consultas hospitalarias y en los primeros afos de vida. Pueden ser
secundarios a causas mecanicas (como disfagia por descoordinaciéon de la funcion
laringea (108), o multifactoriales, incluyendo problemas de relacion y de ansiedad
familiar. Las complicaciones neuroldgicas son siempre una amenaza temible asociada
a cualquier intervencion cardiaca (109), pero también el desarrollo social y alteraciones
conductuales como el sindrome de falta de atencion (110) son mas frecuentes en estos
pacientes, especialmente cuando la reparacion fue en edades precoces (111). La
integracién de estos pacientes en la sociedad esta limitada y condicionada por su
desarrollo durante la infancia. Karsenty et al. (112) demostraron en una serie de 135
pacientes de su centro que el grado de complejidad de la cardiopatia estaba
directamente relacionada con dificultades en su desarrollo social y el nivel de
desempleo. Asi mismo, Gonzalez et al. (113) detectaron en un analisis de 5 afios de los
adolescentes atendidos en su hospital de una mayor presencia de cuadros de ansiedad
o depresion en los pacientes con cardiopatias congénitas respecto al resto.

A todo este espectro de posibles complicaciones, hay que afadir el mayor riesgo de
aparicion de enfermedades cardiovasculares propias del adulto, como la cardiopatia
isquémica, muerte subita cardiaca y accidentes cerebrovasculares.

Conclusion

Los enfermos con cardiopatias congénitas tratadas pueden presentar miiltiples
complicaciones en diferentes momentos y sistemas. Precisan de un seguimiento
por equipos especializados y multidisciplinares y las guias de practica clinica
identifican las CC como una enfermedad con riesgo de desarrollo de
complicaciones durante toda la vida.

¢ Qué peculiaridades presenta esta poblacion en lo referente a la profilaxis de
endocarditis infecciosa?

Ante la gravedad que supone desarrollar una endocarditis infecciosa (El), hace anos se
instituyd la practica de administrar un curso breve de antibidticos antes de algunos
procedimientos intervencionistas en pacientes considerados como de alto riesgo de
contraerla o de tener peor evolucién en caso de enfermar. Esta practica, denominada
profilaxis antimicrobiana (PA), ha sido cuestionada recientemente al comprobarse que
habia actividades de la vida diaria que causaban bacteriemia transitoria y que no eran
prevenibles con antibidticos, como la simple masticacion. Ademas, la administracion de
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antimicrobianos entrafa riesgos de toxicidad y de aparicién de resistencias. Por este
motivo las indicaciones de a quién y cuando dar PA se restringieron drasticamente en la
mayoria de los paises.

Sin embargo, algunas formas de cardiopatia congénita (CC) continian siendo
indicaciones claras de recibirla ya que la incidencia de El en este grupo de poblacion es
mas alta (114-116). En una serie danesa muy reciente se identificaron 23.464 pacientes
con CC (50,0% hombres) y se emparejaron con 93.856 controles. Durante una mediana
de seguimiento de 17,7 afios, 217 (0,9%) pacientes con CC y solo 4 (0,0%) controles
desarrollaron El. La incidencia de EIl fue mayor entre los pacientes con tetralogia de
Fallot, malformaciones de las camaras cardiacas (incluida la de las grandes arterias,
corazén univentricular y tronco arterial), defectos del tabique auriculoventricular y
defectos de las valvulas cardiacas. Los factores asociados a la El en pacientes con CC
fueron sexo masculino, cianosis, proétesis cardiacas, enfermedad renal crénica vy
dispositivos electronicos implantables (117).

Cardiopatias congénitas con indicacion de profilaxis

La gran mayoria de las El en edad pediatrica afectan a nifios con CC (114-117), pero no
todos los grupos de pacientes tienen el mismo riesgo de sufrir esta complicacién (118-
121). Los adultos con CC que sufren endocarditis son menos frecuentes, pero estan
aumentando, al aumentar la supervivencia de esta poblacién, y su riesgo es mayor en
pacientes con cardiopatias complejas y con cirugias correctoras previas.

Los pacientes con CC y mayor riesgo de El en los que se recomienda profilaxis
antimicrobiana son los siguientes:

1. Cardiopatias congénitas cianéticas no reparadas, incluyendo derivaciones paliativas
y conductos (de por vida).

2. Defectos cardiacos congénitos completamente reparados con material o dispositivo
protésico, ya sea mediante cirugia o por técnicas percutaneas (hasta seis meses
después del procedimiento).

3. Enfermedad cardiaca congénita reparada, pero con correccion incompleta del
problema hemodinamico presentando defectos residuales en el sitio o adyacente al
emplazamiento de un parche o dispositivo protésico (de por vida).

4. Colocacion quirurgica o transcatéter de valvula o conducto de la arteria pulmonar
como la valvula Melody y el conducto Contegra, debido a la elevada morbilidad de
estos pacientes.

Procedimientos en los que esta indicada la profilaxis antibiética de endocarditis
infecciosa

La profilaxis de El en la actualidad sélo se recomienda en procedimientos dentales
con riesgo muy elevado de bacteriemia. Estos incluyen las intervenciones sobre la
mucosa gingival o la regién periapical del diente y las que impliquen la perforacion de la
mucosa oral, tales como la endodoncia, o la manipulacién del sarro, como por ejemplo
en la limpieza dental (122-124). No parece necesario incluir otras indicaciones de
profilaxis, dada la estabilidad de la incidencia de El estreptocécica tras la estrategia
restrictiva iniciada en la década de los 2000.
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Normalmente se recomienda una dosis Unica de antibiético administrada entre 30 y 60
minutos antes de comenzar el procedimiento dental. Las recomendaciones en la
seleccion del antibidtico se detallan en las guias y se basan fundamentalmente en la
administracion de un betalactamico en pacientes no alérgicos, normalmente amoxicilina,
ya que el microorganismo fundamental que se pretende combatir es Streptococcus del
grupo. viridans. En alérgicos suele utilizarse clindamicina o un macralido.

Es importante recalcar que el mantenimiento de la salud bucodental es de capital
importancia para todos los pacientes con factores de riesgo de endocarditis, ya que las
bacteriemias de bajo grado, pero repetidas, que suceden durante la vida diaria
(masticacion, cepillado de dientes, etc.) y, por tanto, no son susceptibles de profilaxis,
pueden implicar también un riesgo de endocarditis, incluso mas que los procedimientos
odontolégicos antes mencionados (125). Es esencial implicar a las asociaciones de
dentistas en la estrategia de profilaxis frente a la endocarditis con el objeto de mejorar
la evidencia de la eficacia de estas recomendaciones (126).

Procedimientos en los que no estd indicada la profilaxis antibiética de
endocarditis infecciosa

No se recomienda profilaxis antibiética para las inyecciones de anestesia local en tejidos
bucales no infectados, tratamientos de caries superficiales, eliminacion de suturas,
radiografias dentales, colocacion o ajuste de dispositivos desmontables de ortodoncia o
correctores. Tampoco después de la extraccién de un diente deciduo o tras traumatismo
en labios 0 mucosa oral.

En lineas generales, tampoco se recomienda profilaxis ante ningun procedimiento
diagnéstico o terapéutico no dental, incluyendo por ejemplo procedimientos digestivos
(endoscopias, colangio-pancreatografia, etc), respiratorios (ej., broncoscopias,
intubacion), cardiolégicos (ej., ecocardiografia), genitourinarios (ej., cistoscopia,
prostatectomia, insercion de catéter o parto). Algunos autores administran profilaxis en
pacientes de alto riesgo cuando van a ser sometidos a amigdalectomia o broncoscopia
con biopsia (122). Recomendamos la siguiente revision sobre el tema (127).

Es conveniente recordar que, en pacientes con alto riesgo de endocarditis e infeccion
establecida o sospechada, el tratamiento empirico elegido debe proteger frente a
posibles bacteriemias que incrementen el riesgo de endocarditis. Asi se recomienda
cubrir el enterococo en procedimientos gastrointestinales o genitourinarias con infeccion
en curso, o S. viridans y S. aureus en infecciones respiratorias en las que puedan estar
implicados estos microorganismos y S. aureus y estreptococos betahemoliticos en
infecciones de piel y partes blandas.

Conclusion

Algunas cardiopatias congénitas tienen indicaciones especificas de profilaxis con
antibiéticos y es importante seguirlas.

En intervenciones comunes se recomienda administrar profilaxis antimicrobiana
a pacientes con algunos tipos de cardiopatias congénitas cuando van a ser
sometidos a procedimientos dentales que implican ruptura de la mucosa oral.

¢ Qué vacunas son recomendables durante el embarazo?

La vacunacion de la mujer alrededor del embarazo persigue 3 objetivos (128, 129):
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1.- Proteger a la embarazada, ya que durante la gestacion se producen cambios en el
organismo que pueden aumentar la susceptibilidad y la gravedad de algunas
enfermedades, como, por ejemplo, la gripe.

2.- Proteger al feto de enfermedades prevenibles por vacunacion que pueden afectar a
su desarrollo, como, por ejemplo, la rubeola.

3.- Proteger al futuro recién nacido, gracias al paso por la placenta de los anticuerpos
maternos, que confieren inmunidad frente a enfermedades que pueden ser muy graves
en los primeros meses de la vida, como, por ejemplo, la tosferina.

La mujer que planea un embarazo debe completar el calendario vacunal
correspondiente a su edad, ademas de recibir las vacunas especificas para su caso
particular, por enfermedades previas, factores individuales de riesgo, posibilidad de
viajes internacionales, etc. Es especialmente importante la vacunacion frente a
sarampion, rubeola, parotiditis, varicela, hepatitis B y tétanos. También en el caso de la
vacuna frente a SARS-CoV-2, cuando esta esté indicada por edad u otra circunstancia,
puede llevarse a cabo la vacunacion si la mujer estd buscando una gestacion, en
cualquier momento, sin necesidad de esperar ningun tiempo determinado para esta
busqueda.

Se puede recibir cualquier vacuna antes de la gestacion, pero, por precaucion, en el
caso de las vacunas vivas atenuadas: fiebre amarilla, fiebre tifoidea oral, antigripal
intranasal atenuada, triple virica (sarampidn, rubeola y parotiditis), varicela, herpes
z6ster y BCG (tuberculosis) debera evitarse el embarazo durante los 28 dias siguientes
a la vacunacion.

¢Cuadles son las vacunas recomendadas para TODAS las mujeres y en cada
embarazo?

Gripe, si el embarazo abarca la temporada gripal, con vacuna inyectable (inactivada) y
en cualquier momento del embarazo.

Tosferina, en cada embarazo, con vacuna Tdpa a partir de la 272 semana de gestacion,
preferiblemente entre la 27 y la 32, aunque se admite adelantarla si hay riesgo de parto
prematuro.

SARS-CoV-2-ARNm, en todos los casos, hasta completar en estos momentos 2 dosis
de la pauta inicial y la tercera dosis de refuerzo 5 meses después de la segunda dosis
inicial. De momento no se sabe si se precisaran mas dosis.

Durante el embarazo se recomiendan las mismas vacunas que se prescriben en el
calendario vacunal de su franja etaria.

Conclusion

Las vacunas durante el embarazo son para proteger a la madre, al feto y al futuro
recién nacido. Existen calendarios de vacunaciéon especificos que estan
elaborados en base a evidencia cientifica clara y deben de seguirse.
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¢Requieren estos enfermos una atencién por grupos multidisciplinares
especiales?

El abordaje multidisciplinar es clave para atender de manera adecuada a los pacientes
con CC y permite ofrecer un mejor asesoramiento clinico, diagndstico y terapéutico.

En la esfera cardiovascular, se basa en la colaboraciéon interdisciplinar con otras
subespecialidades de la cardiologia como imagen cardiaca, hemodinamica, anestesia,
insuficiencia cardiaca, rehabilitacién y electrofisiologia. Ademas, los cardidlogos vy
cirujanos cardiacos, con formacién especifica en CC, deben contar con el apoyo de
psicologos y trabajadores sociales, puesto que las CC conllevan problemas socio-
legales y emocionales importantes. Deben existir otras consultas monograficas
especiales dedicadas a problemas clinicos concretos (p. €j., sindrome de Marfan,
consejo genético, hipertension pulmonar, trasplante cardiaco) y particularmente notable
es la participacion de especialistas de enfermeria en la atencion del paciente con CC.
Realizan un importante numero de actividades: exploracion fisica, consulta telefonica,
educaciéon del paciente, coordinacion de la atencién interdisciplinaria, seguimiento
inmediato después de la hospitalizacion y la titulacion de la medicacion, junto con la
vigilancia de los niveles de anticoagulacion, profilaxis de la endocarditis y otros temas
relacionados con la educacion de los pacientes (130-132).

Ademas, los pacientes alcanzan la vida adulta y se impone abordar situaciones, como
la gestacion, que tienen en la cardiopatia de la paciente el eje central de su atencion.
Es obvia la necesidad en este escenario de un Servicio de Ginecologia y Obstetricia que
ofrezca atencidon especializada al embarazo de alto riesgo durante la gestacion y el
parto, consejo pre-gestacional y contracepcion (133).

Finalmente, una alta proporcién de pacientes con cardiopatias congénitas, seguidos en
centros especializados de atencion terciaria, tienen sindromes congénitos asociados y
el aumento de la longevidad de los pacientes ha resaltado paraddjicamente las
necesidades unicas que surgen de las comorbilidades. Se hace una distinciéon entre
comorbilidades cardiacas, como arritmias o hipertension pulmonar o sistémica, diabetes
o enfermedad arterial coronaria, y no cardiacas. Estas ultimas son condiciones médicas
que existen de manera simultanea pero independiente, como el cancer o la neumonia.

Tabla 5. Comorbilidades mas frecuentes en pacientes con Cardiopatias Congénitas

1. Insuficiencia Renal

2. Alteraciones hematoldgicas
2.1 Anemia
2.2 Cianosis, eritrocitosis, sindrome de hiperviscosidad

2.3 Alteraciones de la coagulacion.

3. Enfermedad Pulmonar
3.1 SHAOS
3.2 Enfermedad Pulmonar Restrictiva

3.3 Neumonia

4. Endocrinopatias

4.1 Disfuncion Tiroidea
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4.2 Tumores Neuroendocrinos
4.3 Diabetes
4.4 Obesidad y Sindrome Metabdlico

5. Comorbilidad Cardiovascular Adquirida
5.1 Factores de riesgo CV
5.2 Enfermedad Coronaria
5.3 Enfermedad Cerebrovascular

5.4 Enfermedad Vascular Periférica

6. Procesos Neuropsiquiatricos
6.1 Depresion y Ansiedad

6.2 Demencia o Alteraciones Neurocognitivas

7. Alteraciones esqueléticas

8. Enfermedad Hepatica

Conclusion

Los pacientes con cardiopatias congénitas requieren wuna atencién
multidisciplinar no sélo en el terreno de la patologia cardiovascular, sino también
en el terreno de comorbilidades de distinta naturaleza que van haciéndose mas
prevalentes y demandantes en la medida que envejecen los enfermos. Son buen
ejemplo la atencién al embarazo de alto riesgo y la contracepcién.

(En qué medida acortan la vida las cardiopatias congénitas en los distintos
grupos de edad?

En las ultimas décadas se ha observado una mayor longevidad en enfermos con CC,
debido a los mejores métodos de diagndstico y tratamiento y la mejor organizacion
sanitaria (134, 135). La prevalencia es el producto de la incidencia por la supervivencia,
los adultos con cardiopatias congénitas son una de las poblaciones con un crecimiento
mas rapido en el ambito de la patologia cardiovascular. Las cardiopatias congénitas han
dejado de ser un ambito exclusivamente pediatrico para extenderse a la cardiologia de
adultos.

En Estados Unidos, se conoce la mortalidad de los pacientes con cardiopatia congénita,
desde 1979 hasta 1997, utilizando estadisticas del Centro de Prevencién y Control de
las Enfermedades (136). En esa década casi la mitad de las muertes por cardiopatia
congeénita se producian en la infancia. Desde entonces, la mortalidad por cardiopatia
congénita disminuy6 en todas las edades en un 40%, pero sobre todo entre los nifios
menores de 5 afos, aunque hay variaciones en la reduccién de la mortalidad segun el
tipo de defecto, el sexo, la edad y la raza (8). Utilizando datos de certificados de
defuncion en Estados Unidos desde 1999 a 2006, la mortalidad infantil representaba el
48% de toda la mortalidad por CC, pero entre los que sobrevivieron al primer afio de
vida, el 76% de las muertes se produjeron en la edad adulta.

En la poblacion de Quebec se estudiaron las tendencias temporales de la mortalidad
por todas las causas en pacientes con cardiopatia congénita en seis intervalos de 3
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afios comprendidos entre 1987 y 2005. En 1987 a 1988, el pico de mortalidad fue mas
alto en la infancia con un segundo pico mas tarde en la edad adulta. Sin embargo, entre
2004 a 2005, la mortalidad global disminuyé un 31%, las tasas de mortalidad
disminuyeron en todas las categorias, con un desplazamiento de la mortalidad hacia
edades mas avanzadas.

En Bélgica (137) se realizé un analisis de las tendencias de supervivencia por cohorte y
tipo de defecto a partir de registros de 7.497 pacientes con CC nacidos entre 1970 y
1992. La supervivencia global hasta los 18 afnos nacidos entre 1990 y 1992 fue de casi
el 90%, lo que suponia una mejora significativa con décadas anteriores. En esta cohorte,
la supervivencia hasta la edad adulta de los nifios con cardiopatias leves fue del 98%,
mientras que la supervivencia de los que presentaban cardiopatias de complejidad
moderada y grave era del 90% y el 56%, respectivamente. Los analisis por cardiopatia
especifica indicaron que los pacientes con un corazén univentricular tenian las tasas de
supervivencia mas bajas, inferiores al 50%.

Como resultado del descenso de la mortalidad y el aumento de la supervivencia en todas
las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica, la edad media de los pacientes con
cardiopatia compleja ha aumentado de 11 afios en 1985 a 17 afios en 2000 y a 25 afos
en 2010.

Lamentablemente, a pesar de los avances en la cirugia cardiaca y la cardiologia
pediatrica, la esperanza de vida de los adultos con cardiopatias congénitas sigue
estando comprometida. Asi, la serie espafiola publicada por el Oliver y cols en 2017
muestra que existe un exceso de mortalidad de la poblacion global de adultos nacidos
con una cardiopatia congeénita con respecto a la poblacién general espanola de la misma
edad y sexo y que este exceso de mortalidad aumenta con la complejidad del defecto,
agrupados segun la clasificacion de Bethesda (138, 139). Asi, en toda la cohorte de
adultos con cardiopatia congénita se observdé un exceso de mortalidad de 2,6 y la
proporcion de mortalidad estandarizada obtenida fue 1,7 para las lesiones simples, 3,27
para el grupo de complejidad moderada y 24,1 para las lesiones de gran complejidad.
En cuanto a la esperanza de vida, la edad media de muerte observada era 75,1 anos y
fue de 78 afos para los pacientes con lesiones simples, 72 afos para las lesiones de
complejidad moderada y 51,1 afios para los defectos complejos. Con respecto a las
distintas categorias diagnésticas, la esperanza de vida se aproximaba a la de la
poblacion general (mas de 75 anos) en los pacientes con valvulopatias aisladas y
cortocircuitos izquierda-derecha no complicados, entre 60-75 afos (moderadamente
reducida) para la estenosis adrtica subvalvular, la anomalia de Ebstein, la tetralogia de
Fallot y la TGA y por debajo de 60 afos (muy reducida) en los pacientes con
Eisenmenger, discordancia AV, atresia pulmonar o ventriculo unico. Ademas, el exceso
de mortalidad fue moderado (1,5) para la estenosis adrtica, pero aumentd
considerablemente (27,5) en el corazdn univentricular (140).

Muchos estudios han abordado el modo de muerte en estos pacientes. En los
supervivientes de edad avanzada, la insuficiencia cardiaca ya ha superado a la muerte
subita como principal causa de mortalidad. En estudios anteriores referidos a cohortes
historicas se observé que la muerte subita representaba entre el 18 y el 26%, mientras
que en las cohortes contemporaneas esta proporcion ha disminuido hasta el 15%. Con
el envejecimiento aumenta el riesgo de morir por otras causas y disminuye la proporcion
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de muerte subita. Por desgracia, la muerte subita sigue siendo la causa mas importante
de muerte en adultos jovenes.

Conclusion

La mortalidad en pacientes con cardiopatias congénitas ha disminuido
progresivamente, aumentando la esperanza de vida. Aun asi, la esperanza de vida
es inferior a la de la poblacién sin CC, y depende de la complejidad de las lesiones
y del estado de reparacion.

¢iInfluye la atenciéon por grupos especializados en la supervivencia?

Sin duda: influye positivamente. La cuestion es que teniendo algunos criterios
cuantitativos sobre la calidad de los grupos se carece de criterios cualitativos de valor
bien probado. No es simple establecer es compleja. Se debe tener en cuenta los
resultados en salud y lo que se oferta a la sociedad, la formacién a sanitarios, el apoyo
a los pacientes y a las familias mas alla del episodio y la participacién en investigacion.
Un primer paso importante seria disponer de bases de datos transparentes, auditadas
y reutilizables (141).

El beneficio de concentrar la actividad en grupos especializados se extiende también a
la eficiencia (utilizacién de recursos) pero debe tenerse en cuenta que el funcionamiento
de estos grupos no solo afecta a la responsabilidad local, sino también a la necesaria
red asistencial para poder llegar a atender a todos los pacientes, y a tiempo, en toda la
geografia. Los pacientes deben formar parte de estos grupos.

La recomendacion es acreditar unidades multidisciplinares en cardiopatias congenititas,
siguiendo criterios bien establecidos.

Conclusion

Sin duda, influye en la supervivencia la atenciéon por grupos especializados. Es
preciso concentrar la atencion de los pacientes en estos grupos, definiendo mejor
sus funciones y poder examinar los resultados de su actividad con criterios de
calidad y transparencia.

. Qué espacio hay para mejorar en la asistencia a enfermos con Cardiopatias
Congeénitas en Espana?

La defensa de esta comunidad cardiolégica presenta multiples frentes con posibilidades
de evolucion. Hoy en dia, ademas de los continuos avances terapéuticos, se hace
especial énfasis en una asistencia integral que se debe traducir en la mejoria de la
calidad de la vida de los pacientes y sus familias e implica a todos los niveles de la
asistencia bajo el concepto actual de cuidados del paciente en equipo de trabajo: el
paciente, los profesionales de la salud, la organizacion, las instituciones y las
asociaciones de pacientes (142-147). Todos ellos son susceptibles de mejora en nuestro
medio:

1. Paciente:

e Es preciso garantizar el acceso de por vida a los cuidados sanitarios de los
enfermos con CC, a nivel local, regional y nacional. Teniendo en cuenta el
progresivo aumento de edad de la poblacién con CC, se ha hecho necesario el
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término CC Geriatrica que estudia y trata nuevas facetas en la evolucion de la
enfermedad. Entre ellas, se detecta como imprescindible elaborar un plan de
asistencia mas coherente de atencion a las comorbilidades.

Hay que poner en practica programas de transicion del adolescente a los
cuidados de adulto. Se requieren para afrontar realisticamente los problemas
propios de la edad (estudios, trabajo, procreacion, anticoncepcion,
psicologicos...). Ademas, para reducir el abandono del seguimiento de muchos
pacientes mas frecuente en esta etapa. En el registro nacional reciente se
constata que sélo el 29% de los centros que atienden CCA tienen programas
activos.

Hay que prestar atencion a la salud mental. En muchos pacientes es necesario
porque surgen nuevos problemas psicolégicos (ansiedad, depresion...)
relacionados con las dificultades de adaptacién a la sociedad por las limitaciones
de su CC y por tener que afrontar una expectativa vital mas limitada. Se afade
que el 20% de pacientes con CC son sindromicos y/o con otras malformaciones
asociadas que requieren continuacion de las terapias para el psicodesarrollo
iniciadas en la infancia.

Es precisa la educacion del paciente. Hay que desarrollar métodos de
autovaloracién fisica, que ayuden a detectar alteraciones que puedan ser
interpretadas en consulta y a distancia con mayor eficacia y rapidez.

Es necesaria la adaptacion de estos enfermos a los nuevos soportes
asistenciales de comunicacion inmediata, via telefénica, correo electrénico y
telemedicina.

Hay que desarrollar parametros de calidad de vida en CC como importante
indicador de la salud global del paciente.

2. Sanitarios:

Productividad: Es necesario mejorar en el conocimiento y valoracion de nuevas
medidas terapéuticas con datos mas objetivos del binomio coste/beneficios.
Educacion médica. Es obvio que los conocimientos y la experiencia de los
profesionales suelen ser el fruto de circunstancias determinadas personales e
historicas no completamente previsibles, pero cuando ya existen los
profesionales cualificados, es necesario tenerla en cuenta para la planificacién
de asistencia de la mejor calidad posible y para organizar los programas de
educacién y entrenamiento médicos a nivel nacional. Los tradicionales métodos
basados en la experiencia de un solo centro tienen graves limitaciones y, para
evitarlas, deben desarrollarse iniciativas colaborativas multicéntricas. De forma,
que las sociedades profesionales y los mas expertos definan los estandares de
determinadas cirugias u otras terapias. Estas practicas ademas de los beneficios
médicos han demostrado una reduccién de costes.

La enfermeria debe tener un puesto fundamental en la organizacién de cuidados
a estos enfermos lo cual esta todavia poco desarrollado en nuestro pais,
asumiendo entre otras actividades: cuidados clinicos y educacién del paciente,
facilitacion del acceso y priorizacion de la asistencia, seguimiento de la
realizacion de pruebas diagnésticas y terapéuticas con adecuacion de los
calendarios y relacién con otras especialidades. Entre otras limitaciones para su
implementacion, estd la falta de reconocimiento de subespecialidades de
enfermeria en CC.
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e Estan por definir en nuestro pais los aspectos formativos cardiolégicos, ya que
faltan acreditaciones por parte de la Sociedad Espafiola de Cardiologia y del
Ministerio de Sanidad de las subespecialidades de Cardiologia Pediatrica,
Cardiopatias Congénitas del Adulto y Cirugia Cardiovascular. Falta contestar
cuestiones como: ¢ Equivale un master tedrico a 2 afnos de trabajo asistencial y
de investigacion supervisado o a 10 afios de experiencia?, etc.

3. Procedimientos organizativos y administrativos:

e Se requieren bases de datos optimizando indicadores electrénicos en la historia
clinica que sean utiles para autoevaluacién. Estos deben ayudar a mejorar tanto
los resultados clinicos como a desarrollar una metodologia que ayude a
reducir/redirigir los costes.

e Implicacion y organizacion de los diferentes estamentos de trabajadores. Es
imposible una asistencia cualificada sin dedicar personal de enfermeria y
administracion con conocimiento especifico. La relativa “independencia” con la
que funcionan hace dificil un trabajo coordinado, el cual es un objetivo basico de
las UCCA.

4. Instituciones y apoyo social:

e La legislacion actual dispone de wuna normativa evaluadora de las
discapacidades de dificil adaptacion a las CC y que demanda una actualizacion.
La edad de jubilacion y pensiones también deberia adaptarse al sistematico
deterioro en las condiciones fisicas de muchas de las CC. Se percibe
incomprension de algunos de estos aspectos en los organismos
correspondientes y es necesaria la colaboracion, asi como o6rganos de
supervision para la resolucion de los problemas pendientes.

e Afortunadamente en nuestro pais el sistema nacional de salud ha reducido el
impacto en el nivel asistencial que pueden crear los condicionamientos sociales.

e Es necesario promover ademas de fondos de investigacién, modelos de
desarrollo de los mismos que contemplen el tiempo de estudio e investigacion
de los profesionales implicados.

5. Familias y organizaciones de pacientes:

Desde hace mas de 15 afios en Espafa, al igual que en otros paises han surgido
organizaciones regionales y nacionales que deben ser promovidas para que ademas de
atender sus necesidades (legales, apoyo logistico, visibilidad y relaciones sociales)
sirvan de plataforma para transmitir sus necesidades especificas a las instituciones y
profesionales de su salud global. Entre ellas se encuentran: Menudos Corazones,
Corazon y vida, Latiendo juntos (Valencia), aacic (Catalufia), accaB (Baleares), Late
Corazon (Galicia), Bihotzez (Pais vasco) etc.

En resumen, la integracién de todos estos aspectos pasa por aprender las lecciones de
la década previa y reconducir las actividades de cada estamento que conforman la
UCCA hacia una auténtica forma de trabajo en equipo con papeles y cargas de trabajo
bien definidas para cada uno de los participantes (90). Los problemas que conllevan los
criterios de designacion de centro de asistencia (CSUR) fueron tratados en el apartado
de desarrollo de la especialidad.
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Conclusion

La organizacion de la atencién al paciente con cardiopatia ha mejorado
notablemente, pero existe un amplio margen de mejora en todos los aspectos,
sanitario, administrativo, legislativo y de la participacion del paciente. Un aspecto
relevante incluye la concentracién de técnhicas muy complejas, como el trasplante
cardiaco, en centros de referencia muy especializados, evitando la disgregacion.

¢Es importante educar al enfermo con Cardiopatia Congénita? ;Por qué?

La educacioén del paciente inicia un proceso para que los portadores de una enfermedad
crénica afronten con éxito su patologia. Junto a la educacion, es necesario poner en
marcha politicas y estrategias de intervencion para mejorar la salud y el bienestar de los
pacientes (47, 148-151).

El Instituto norteamericano Picker establece entre las caracteristicas fundamentales de
lo que llamamos “Atencidn centrada en el paciente” estas tres:

¢ Informacion clara y completa y apoyo al autocuidado
¢ Implicacién del paciente en las decisiones y respeto a sus preferencias
e Implicacién y apoyo a la familia y los cuidadores.

El desarrollo de este modelo de Atencion centrada en el paciente incluye:

1. Educar e Informar al paciente en multiples aspectos incluyendo:
e su defecto cardiaco y sus tratamientos
¢ comportamientos cardiosaludables y medidas de prevencién de la enfermedad
e sexualidad y reproduccién
e necesidad de seguimiento médico de por vida
¢ como modificar el prondstico de su cardiopatia.

2. Comprometer al paciente

A través de entrevistas en la consulta, cuestionarios de investigacion cualitativa o a
través de familiares y cuidadores, se debe también investigar qué necesitan de la
atencion médica, como experimentan el cuidado que reciben y que echan de menos en
la atencion o cédmo podemos mejorar su cuidado.

Herramientas para este paso del proceso son las Asociaciones de Pacientes o los
Consejos Asesores. En esto podemos aprender de los EE.UU., donde la acreditacion
de centros UCCA es realizada por la mayor asociacion de pacientes Adult Congenital
Heart Association (ACHA) junto a Auditores Profesionales y donde estas asociaciones
estan comprometidas no sélo en la evaluacion sino también en el desarrollo de los
programas.

Asi, por ejemplo, en los programas de Transicion desde la edad pediatrica, en que
manejamos adolescentes con cardiopatias congénitas (como cualquier otra enfermedad
crénica) es importante asegurarnos de abordar los items del llamado sistema
HEADDDSS, que resume sus principales inquietudes y necesidades y permite fidelizar
su seguimiento y comprender sus comportamientos.

e Home
e FEducation
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e Activities
o Diet
e Drugs
o Depression
o Sex
o Safety

3. Capacitar al paciente

Empowerment o Capacitaciéon del Paciente es el proceso de educacion que se deriva
de la comunicacion con los profesionales de la salud y que les permite hacerse mas
fuertes y tener mas confianza en si mismos, sobre todo a la hora de controlar la propia
vida, manejar su enfermedad y favorecer la ocurrencia de cambios en su situacion de
salud. Capacitar al paciente implica:

e conocimiento y comprensién (de nuevo, educacion)
e autocontrol

e identidad

e decisiones compartidas

4. Asociarse con el paciente
El modelo Ghotemburg de atencién centrada en la persona descansa en tres pilares:

e escuchar al paciente
o trabajar con el paciente en las decisiones compartidas
e salvaguardar la asociacion: documentar esta asociacion en la historia clinica.

Finalmente, los pacientes deben también estar implicados en la investigacion clinica y
en las actividades de formacién continuada.

Conclusion

Los profesionales sanitarios deben reforzar la educaciéon de los pacientes,
proporcionandoles informacién y educacion accesible y comprensible. Ademas,
para mejorar su capacidad de manejar su enfermedad, seria importante animarlos
a hacer uso de los recursos disponibles. Finalmente, debe apoyarse a los
pacientes para que asuman el control y participen en la toma de decisiones sobre
su enfermedad y situacion. Ello aumenta su percepcion del sentido de las cosas
y mejora los resultados en salud y la calidad de vida.

. Qué saben sobre este tema y qué publican los medios de comunicacién no
especializados?

Para contestar a esta pregunta se ha hecho una busqueda de las noticias publicadas en
los medios de difusion generales sobre cardiopatias congénitas. Se han incluido los
periddicos generalistas: El Mundo, El Pais, ABC, La Razon, y las agencias de noticias
EFE y Europa Press. La presencia en los diarios digitales es casi inexistente.

Las informaciones referidas a las cardiopatias congénitas no son muy frecuentes en la
prensa espariola. Haciendo una revision en el afio 2022, los impactos son muy escasos.
Asi, EI Mundo ha publicado cuatro noticias: “Asi se salva el corazén de un nino”, “Bisturis
2.0 y piezas de repuesto para el cuerpo: la revolucion médica que llega de la mano de
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la tecnologia 3D”, “Carme Chacédn: todas las veces que hizo historia la ministra
sonriente” y José Mercé: "A veces me asfixio al cantar a mi hijo fallecido con 14 anos"
(152-155). Como podemos observar, dos de las informaciones hacen referencia a
novedades en el manejo de las cardiopatias congénitas y las otras dos recogen el
testimonio personal de pacientes con dicha patologia, lo cual es importante para dar a
conocer su existencia y generar interés por parte del lector.

Entre las informaciones que ha publicado El Pais, destacan dos: “Ser adolescente y vivir
con una cardiopatia congénita” y “Belén Rueda: En los nifios con cardiopatias, la
esperanza se escribe con mayusculas(156, 157). En este caso, hacen referencias a
testimonios de personas con cardiopatias congénitas y la segunda de la mano de una
persona publica y su asociacién dan voz a los nifios con dicha enfermedad y aprovechan
para pedir mas inversion en investigacion.

ABC se centra mas en avances obtenidos, como son los recogidos en un estudio, la
primera informacion, y la entrevista a un investigador que trabaja en la regeneracion
cardiaca. “Un andamio celular para tratar a los niflos con cardiopatia congénita” y “Rui
Benedito, investigador del CNIC: Algun dia sera posible inducir la reparacion del
corazon” (158, 159).

Por su parte, La Razoén se inclina mas en describir la enfermedad y ofrecer datos para
que los padres puedan conocerla: “Cardiopatias infantiles: estos son los posibles signos
de un problema de corazoén en los nifios”. Otra de sus informaciones del afio pasado se
refiere a los equipos que trabajan en esta enfermedad: “A la vanguardia en el estudio de
cardiopatias congénitas” (160, 161)

Si nos fijamos en las informaciones referidas a las agencias, EFE y Europa Press, el
resultado en periodicidad no varia, ya que no publican mucho al respecto.

En las dos agencias, se hace referencia a reuniones celebradas en el ambito local, como
en un hospital, sobre cardiopatias congénitas “Un centenar de menores son
diagnosticados cada afio de cardiopatia congénita en la Region de Murcia y Unos 100
menores son diagnosticados cada afio con algun tipo de cardiopatia congénita en la
Regién de Murcia” o a avances en su abordaje: “Una sonda de tres milimetros facilita
con imagenes 4D las cirugias de corazon de nifios y bebés” (162, 163).

También las hay referidas al Dia Mundial de las Cardiopatias Congénitas, 14 de febrero
(164, 165).

Hay que destacar el impacto que tiene las informaciones de las agencias que se
publican en distintos medios, sobre todo, los locales, con lo cual, llegan a mas personas.

Tras este analisis, se observa que las noticias referidas a las cardiopatias congénitas se
centran en algun estudio especifico o en alguna infraestructura hospitalaria dedicada
especialmente al manejo de las cardiopatias congénitas.

Hay que destacar que desde 2019, la informaciéon de salud en los medios no
especializados, y también en los especializados, se refiere fundamentalmente a la
COVID-19 y a sus secuelas. Las distintas olas han generado un interés informativo
desmesurado, que ha hecho que otras patologias pierdan interés informativo, como es
el caso de las enfermedades cardiovasculares, cardio metabdlicas y del cancer.
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Si hacemos una revision de las noticias aparecidas en 2022 sobre las cardiopatias
congénitas el panorama no es muy alentador, ya que apenas hay noticias al respecto y
muchas de ellas solo las nombra. No hay informaciones relativas a prevalencia de la
enfermedad, afectados en Espafia, donde y como se detecta, cébmo se tratan, los
avances que se han producido en los ultimos afos ni la calidad asistencial existente en
el pais.

Conclusion

Las noticias referidas a las cardiopatias congénitas en medios de comunicacion
no especializados se centran en algun estudio especifico o en alguna
infraestructura hospitalaria dedicada especialmente al manejo de las mismas.

Para generar mas informacion sobre CC, es necesario dar a conocer la
investigacion y la asistencia que se lleva a cabo en Espaia y la presencia de
profesionales en los grupos colaborativos.

¢Existen asociaciones de pacientes con Cardiopatias Congénitas? ¢;Qué

funciones llevan a cabo? ;Donde se puede encontrar informacion fiable en
é

internet?

Existen asociaciones de pacientes, ya mencionadas previamente, tanto a nivel local
como a nivel de toda Espafia. Ademas, las hay centradas en las cardiopatias congénitas,
pero también mas generales. Su papel es esencial pues cubren lagunas no atendidas
por el sistema, tanto a nivel logistico como sanitario -casas y familias de acogida, apoyo
psicolégico, acompafiamiento- ademas de ser interlocutores importantes e
imprescindibles con las instituciones y responsables politicos.

La informacion en internet es dificil de recomendar pues se necesita formacion y espiritu
critico, lo cual no es exclusivo para las cardiopatias.

Sin embargo, identificamos también algunos problemas en las asociaciones de
pacientes de cardiopatias, que vienen de distintos momentos en el proceso largo de
toda la enfermedad. Cuando hablamos de cardiopatias congénitas debemos tener en
cuenta el diagnéstico precoz en el feto de la embarazada, momento en el cual las
expectativas acerca de su bebé cambian de la ilusién al miedo a que ese bebé no llegue
a término o, en su caso, tenga una vida dificil y llena de complicaciones médicas.

Una vez superado este momento, el foco de atencién va cambiando a problemas mas
inmediatos, como el tener que dejar trabajos para dedicarse al nifio o nifia en sus etapas
mas tempranas, el miedo a la intervencion de menores, adolescentes o adultos y las
limitaciones que puedan ir derivadas del diagnéstico como en el ejercicio fisico, o ya
mas mayores a la hora de acceder a determinados trabajos.

Por eso, tanto desde organizaciones de pacientes a nivel regional (como, por ejemplo,
Todo Corazon de Murcia), como a nivel nacional y en organizaciones a nivel general,
vemos importantisimo el apoyo que las asociaciones de padres y pacientes pueden
ofrecer para paliar la incertidumbre y miedos que derivan de los momentos como
diagnostico, hospitalizacion, revisiones y calidad de vida de los pacientes con
cardiopatias.

Tanto desde el apoyo de los padres que favorecen esperanza y guia, como desde el
propio profesional sanitario que ofrece normalizacién y socializacion, y desde el proyecto
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psicolégico, que ofrece el entrenamiento suficiente para poder sobrellevar y reforzar las
habilidades de afrontamiento a las dificultades que se presenten a lo largo de su vida,
se contemplan las asociaciones como un eje fundamental en el que orbitan esos tres
pilares.

Conclusion

Las asociaciones de pacientes con cardiopatias congénitas existen y su papel es
relevante para la familia, para los profesionales y para la administracién. La
informacién en internet no esta filtrada y se precisa formacién para integrarla
correctamente. Por otro lado, algunas informaciones que se proporcionan no son
fiables.
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