Actualizaciéon

Puntos clave

. El tratamiento actual
"/ de las cardiopatias
congénitas en la
infancia permite que la
mayoria de los nifios
lleguen a la edad adulta.

. Las cardiopatias

congénitas son muy
diversas y tienen un manejo
médico, intervencionista
y quirdrgico especifico
e individualizado,
que requiere de un
equipo especializado y
multidisciplinar.

. El pediatra que lleva a
nifos con cardiopatias

congénitas debe conocer
la entidad, el tratamiento,
la situacion del nifio y sus
secuelas, asi como las
posibilidades futuras de
actuaciones terapéuticas
para poder anticiparse y
detectar los problemas
intercurrentes.

, La transicién del
~— adolescente a edad
adulta debe hacerse de
una manera progresiva
y continua, iniciandose
a partir 12 anos, para
conseguir una implicaciéon
progresiva del adolescente
en la evolucién de su
cardiopatia.

, Los estudios, la
=~ orientacion laboral,
la actividad fisica y el
deporte, la contracepcion y
los riesgos de la gestacion
son temas fundamentales
en la transicion a la edad
adulta.

El adolescente
con cardiopatia

congénita
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El tratamiento de las
cardiopatias congénitas
ha evolucionado en los
Ultimos afos de manera
espectacular y en la
actualidad el 85% de
los nifios que nacen con
cardiopatias, hace unos
afnos incompatibles con
la vida, llegan a la edad
adulta.

El tipo de cardiopatias
congénitas es muy
diverso y su tratamiento
actualmente se

centra en manejo
médico, cateterismo
intervencionista y
quirdrgico.

En la actualidad,

la mayoria de las
correcciones quirlrgicas
se realizan en periodo
neonatal. Aunque pueden
quedar lesiones residuales
0 secuelas que requieren
cirugias posteriores.
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Introduccion

El tratamiento de las cardiopatias congénitas
ha evolucionado en los Gltimos afios de ma-
nera espectacular, y en la actualidad el 85%
de los nifios que nacen con cardiopatias,
hace unos afios incompatibles con la vida,
llegan a la edad adulta'. Esto ha supuesto
la creacién de las Unidades de Cardiopatias
congénitas del adulto y la aparicién de nue-
vos retos en el manejo global del paciente
con cardiopatia congénita.

La adolescencia es la fase de transicién entre
la infancia y la edad adulta y supone una
evolucién, tanto fisica como psicoldgica,
siendo dificil establecer la franja de edad
exacta donde se produce la transicién. Se-
gun la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS), la adolescencia se sitia entre los
10-11 afios hasta los 19 afios, abarcando el
proceso de pubertad y la adquisicién de au-
tonomia personal con capacidad, del hasta
ahora nifio, en la autogestién de su vida y,
por tanto, de su salud. En aquellos nifios que
nacieron con anomalias cardiacas congénitas
supone un reto, tanto para ellos y sus fami-
lias como para el profesional sanitario, que
debe saber realizar una transicién adecuada
y atender las nuevas necesidades que van
apareciendo para conseguir adaptar a estos
pacientes a una vida plena.

Hay muchos factores genéticos y ambientales
cuya interaccién puede alterar la formacion
del corazén durante las primeras fases del
desarrollo fetal (las primeras 8 a 9 semanas
de embarazo). A veces se conoce la causa de
una cardiopatia congénita y son cada vez mds
las alteraciones genéticas asociadas a las car-
diopatias. La exposicién a determinados fac-
tores ambientales durante el primer trimes-
tre de embarazo puede provocar anomalias
estructurales®*. Las cardiopatias congénitas
tienen una incidencia estimada entre el 5-8
por 1.000 nacidos vivos; de ellas, el 40-60%
va a requerir de una intervencién a lo largo
de su vida. En la actualidad, con los avances
en el manejo quirdrgico y el cateterismo in-
tervencionista, asi como con el avance en las
técnicas diagnésticas y el manejo médico en
las Unidades de Criticos Pedidtricas, estos
nifios son intervenidos en edades cada vez
mids precoces; incluso recientemente, se estdn
realizando técnicas intervencionistas durante
la gestacion. A lo largo de la vida, estos nifios
precisarin de nuevas intervenciones, y deben
de ser conscientes y tener conocimiento de su
patologia de base para enfrentarse a los suce-
sivos tratamientos. En algunas cardiopatias,
donde solo se pueden realizar actuaciones
paliativas (su corazon, a pesar de las interven-

ciones nunca va a poder funcionar como el
corazén normal) se les opera interponiendo
protesis en posicién pulmonar, que deben
ser intercambiadas conforme el paciente va
creciendo; ello supone irremediablemente
sucesivas cirugias con riesgo de fracaso de es-
tas y requerir de un trasplante cardiaco como
opcién final.

Clasificacion de
las cardiopatias
congénitas y
tratamiento

Las cardiopatias congénitas se pueden clasi-
ficar segln una clasificacién fisiopatolégica
o funcional (segtn la alteracién clinica que
producen: cianosis, insuficiencia cardiaca o
ambas) o una clasificacién anatémica. Dentro
de esta ultima, la clasificacién mds emplea-
da es la del analisis segmentario de Robert
Anderson®, donde se analizan las relaciones
anatémicas de las venas, con las cavidades
cardiacas y los vasos. Existen multiples y va-
riadas anomalias cardiacas, con posibilidad
de combinacién de unas con otras, lo que
hace que su nimero se incremente conside-
rablemente. No hay 2 cardiopatias idénticas,
pero si modelos similares. Pueden tratarse
de ausencia de un ventriculo, de una vilvula
auriculo-ventricular, de un vaso, anomalias
del drenaje de venas pulmonares o sistémi-
cas, etc., siendo desde anomalias complejas
(incluyen varias anomalias anatémicas, deri-
vadas de una misma alteracién embrioldgica)
o anomalias simples, como defectos septales o
estenosis valvulares aisladas.

El tipo de cardiopatias congénitas es muy
diverso y su tratamiento actualmente se cen-
tra en el manejo médico, cateterismo inter-
vencionista y quirdrgico. En la actualidad,
la mayoria de las correcciones quirdrgicas se
realizan en el periodo neonatal. Aunque pue-
den quedar lesiones residuales o secuelas que
requieren cirugias posteriores. El cateterismo
intervencionista hoy en dia estd solucionando
problemas de cardiopatias simples y aisladas,
y resolviendo las complicaciones que van apa-
reciendo en el seguimiento, condicionando
una disminucién del nimero de intervencio-
nes quirdrgicas. Existen dispositivos especi-
ficos para cierre de defectos septales, como
defectos interauriculares y algunos interven-
triculares, persistencia de conducto arterioso
o fistulas, y se pueden realizar aperturas de
vasos estrechos, como en la coartacién de
aorta o valvuloplastias para las estenosis de
vélvulas (incluso intervencionismo fetal) y,



mids recientemente, interposicién de szent pa-
ra apertura de vasos y de vilvulas en posicién
pulmonar y adrtica por cateterismo®.

La primera intervencién quirtdrgica en una
cardiopatia congénita se realizé en 1938 en
Boston y consisti6 en el cierre de un conducto
arterioso por toracotomia lateral. La apari-
cién, en 1958, del oxigenador de membrana
supuso un cambio radical en la cirugfa, con-
dicioné el poder «parar» el corazén y man-
tener al cuerpo oxigenado con la circulacién
extracorpérea (CEC) mientras se realizaba
la intervencién. El progresivo desarrollo tec-
nolégico permitié la aparicién de la cirugia
cardiaca neonatal en los afios 80. En 1975, el
Dr. Jatene intervino con éxito la correccién
anatémica de un nifio de un afio con una
transposicién de grandes arterias (inversién
en la posicién de los vasos, de tal manera que
la aorta estd conectada con el ventriculo dere-
cho y la pulmonar con el izquierdo), técnica
que se empez6 a utilizar en neonatos por el
Dr. Castafieda a partir de los afios 80. De
entre todas las técnicas, la de mds riesgo y la
ultima en desarrollarse ha sido la cirugia que
se realiza en los nifios afectados de sindrome
de hipoplasia de cavidades izquierdas (SH-
CI), llamada cirugia Norwood (fig. 1); son
recién nacidos que nacen sin desarrollo del
ventriculo izquierdo, ni de la aorta; la cirugia
consiste en unir la miniaorta y la arteria pul-
monar y formar un unico vaso, desconectando
las ramas pulmonares y manteniendo el flujo
a través de un tubo entre ramas pulmonares

1

pulmonares

y ventriculo derecho (o con la aorta depen-
diendo de la técnica). El desarrollo del diag-
néstico prenatal ha disminuido la incidencia
del SHCI y los casos que se operan tienen
un resultado de supervivencia que varia segin
el centro entre el 60 y el 80%. En Espafia, el
desarrollo en el manejo de las cardiopatias
congénitas se debe gracias al Dr. Manuel
Quero, del Hospital Ramén y Cajal, pionero
durante los afios 80. A partir de los afios 90,
hay un desarrollo de la cirugia cardiaca pe-
didtrica a nivel nacional y todas las técnicas
se realizan en Espafia en la actualidad, en un
total de alrededor de 20 centros. En el centro
del autor, como ejemplo, la cirugia de Jatene
se realiza desde 1991, con un nimero total
cercano a los 300 casos intervenidos y una su-
pervivencia actual entre el 92 y el 98% (segun
la anatomfa).

Las cirugias cardiacas en cardiopatias con-
génitas se dividen en cirugias cerradas (sin
necesidad de extracorpérea, habitualmente
por toracotomia lateral) y abiertas (con CEC).
Habitualmente, se denominan en funcién del
cirujano que realizé la técnica por primera vez.
Si el paciente tiene 2 ventriculos de tamafio
similar y con buena funcién, y un vaso de ta-
mafio adecuado, se realiza una cirugfa correc-
tora o biventricular (se intentard que el corazén
sea lo mds parecido al corazén normal), el vaso
quedard como aorta y se colocard una prote-
sis (tubo) en posicién pulmonar. Los tubos
empleados pueden ser homoinjertos (aorta o
pulmonares de caddveres procesados en un

Neoaorta:
Unién Ao + Pu

Fistula
SP

2

Figura 1. Representacion del sindrome de hipoplasia de cavidades izquierdas (1) y la cirugia de

Norwood cldsico (2).

Ao: aorta; Pu: pulmonar; SP: sistémico-pulmonar (de aorta a ramas pulmonares).
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El cateterismo
intervencionista hoy en
dia esta solucionando
problemas de
cardiopatias simples y
aisladas y resolviendo
las complicaciones
que van apareciendo
en el seguimiento,
condicionando una
disminucion del nimero
de intervenciones
quirdrgicas.

Las cirugias cardiacas en
cardiopatias congénitas
se dividen en cirugias
cerradas (sin necesidad
de extracorporea,
habitualmente por
toracotomia lateral) y
abiertas (con circulacién
extracorporea).
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Existen algunas
cardiopatias congénitas
que pueden pasar
desapercibidas en edad
pediatrica.

Algunos nifios con
cardiopatias congénitas
pueden llegar a la
adolescencia sin
tratamiento previo, con
cirugias paliativas o con
reparaciones completas
fisiologicas o anatdmicas
que presentan defectos
residuales, secuelas o
ambos.

El pediatra o médico de
cabecera que lleve al
paciente debe de conocer
la entidad, las secuelas de
estos pacientes o defectos
residuales, y si puede
requerir cirugia futura.
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banco de tejidos y desnaturalizados y criopre-
servados), biolégicos (xenoinjerto, de origen
animal, o de ingenieria genética) o de material
sintético. Todos estos tubos tienen la desven-
taja de una durabilidad corta y que en el nifio
pequeiio tienen que ser de pequefio tamafio
(adecuados a su peso) y deben ser cambiados
cuando el nifio crece. Lo que es imprescindible
para el éxito de la cirugia en general es que
las ramas pulmonares tengan un desarrollo
adecuado, si existe hipoplasia severa de las
ramas pulmonares, no se podrd ofrecer una
correccién quirdrgica completa. Las cirugias
correctoras biventriculares mis frecuentes han
sido realizadas en pacientes con tetralogia de
Fallot y en los defectos auriculo-ventriculares
(tipicamente asociado al sindrome de Down)
desde los afios 70 y 80. Cuando solo existe un
ventriculo funcional (bien porque exista una
atresia de la vilvula auriculo-ventricular, o
una ausencia de un ventriculo, o es imposible
conectar el ventriculo sistémico con la aorta),
a estos pacientes se les realiza una cirugfa uni-
ventricular (llamada cirugia de Fontan), donde
las venas cavas se conectan mediante un tubo
(habitualmente de un material protésico de
PTLE) con las arterias pulmonares, dejando
solo un ventriculo inico como corazdn.

Otra manera de clasificar a las cirugias es en
anatomicas (correccién del defecto segiin su
problema anatémico) o fisiolégicas (correc-
ciones quirdrgicas que hacen que el corazén
funcione correctamente, aunque no hayamos
corregido su defecto anatémico). El ejemplo
lo tenemos en la transposicién de grandes
arterias. Esta cardiopatia condiciona una cia-
nosis intensa (la sangre oxigenada no circula
a la aorta). La primera técnica quirdrgica que
apareci6 en los afios 70-80, llamada Mustard
o Senning, consistia en colocar un parche
intraauricular y desviar la sangre que llega
de los pulmones y reconducirla al ventriculo
derecho; es el llamado swich auricular y con-
siste en una correccién fisiolégica, con esta
técnica el paciente deja de estar cianético pero
el ventriculo derecho queda conectado con la
aorta, sigue teniendo una cardiopatia, esta vez
paliada. En la actualidad esta cirugia ha sido
sustituida por la nombrada anteriormente, el
switch arterial o técnica de Jatene; se trata de
una correccién anatémica: se cambian los va-
sos de posicién (se realiza transferencia de la
aorta con sus coronarias) dejando el corazén
anatémicamente normal’.

Como vemos, un nimero cada vez mayor de
nifios intervenidos con cardiopatias congéni-
tas estin en edad adolescente o entrando en
edad adulta; se trata de cirugias muy recien-
tes, con supervivencias que han mejorado en
los dltimos afios.

Cardiopatias
congénitas no
diagnosticadas en
edad pediatrica

Aunque en la actualidad el diagndstico de
cardiopatias congénitas ya se estd realizando
incluso en periodo fetal (fig. 2), existen algu-
nas cardiopatias congénitas que pueden pasar
inadvertidas en edad pedidtrica. La sospecha
clinica viene dada por la auscultacién de un
soplo cardiaco de caracteristicas orgdnicas.
Entre ellas, las mds frecuentes son: la vilvula
aértica bicuspide, la estenosis valvular pul-
monar, la comunicacién interauricular (CIA)
tipo ostium secundum, la estenosis subadrtica,
conductos arterioso persistente y la coartacion
aértica. La vilvula aértica bicuspide puede ser
normofuncionante por mucho tiempo. La es-
tenosis pulmonar valvular se suele solucionar
con una valvuloplastia pulmonar (mediante
cateterismo intervencionista). La CIA genera
un cortocircuito izquierda derecha, con so-
brecarga de volumen en el ventriculo derecho;
el soplo viene determinado por el hiperaflujo
a nivel pulmonar. Este defecto puede causar
hipertensién pulmonar en la edad adulta si
no se diagnostica y se cierra a tiempo. Actual-
mente, la técnica de eleccién de cierre es por
cateterismo intervencionista, salvo en los de-
fectos muy amplios, donde se procederd a cie-
rre quirdrgico con parche. La estenosis suba-
értica, generalmente por un resto muscular
llamado rodete, va generando una obstruccién
subadrtica progresiva y requiere la extirpacién
quirurgica de ese musculo, evitando ademds
la lesién de la vilvula aértica. Pueden pasar
inadvertidos conductos arteriosos persisten-
tes, algunos sin repercusién hemodindmica;
son los llamados conductos silentes, donde
es controvertido su cierre. Si el conducto es
sintomitico (soplo continuo, dilatacién cavi-
dades izquierdas en la ecocardiografia, etc.),
debe ser cerrado, la gran mayoria por cate-
terismo intervencionista; y por tltimo, otra
cardiopatia que se puede diagnosticar en el
nifio mayor, adolescente o adulto es la coar-
tacién adrtica; suele diagnosticarse dentro del
estudio de una hipertensién arterial sistémica.
Una cardiopatia compleja que puede no dar
sintomatologia y suele ser de diagnéstico ca-
sual en la edad adulta es la transposicién corre-
gida de grandes arterias®. Se trata de una inver-
sion ventricular, generada durante el desarrollo
embrioldgico; el «asa ventricular» realiza una
rotacién hacia la izquierda (asa-L) en vez de
hacerlo hacia la derecha (asa-D), como es lo
habitual; de modo que el ventriculo morfols-
gicamente derecho se ubica a la izquierda y el
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Figura 2. Imagen de un plano ecocardiogrdfico de un feto de 21 semanas de gestacion donde se observa

un defecto septal interventricular (CIV).

izquierdo a la derecha. Como consecuencia, la
aorta emerge del ventriculo morfolégicamen-
te derecho ubicado a la izquierda y la arteria
pulmonar lo hace del ventriculo morfoldgica-
mente izquierdo ubicado espacialmente a la
derecha. Como estd compensada, el paciente
puede estar asintomatico, pero se asocia carac-
teristicamente a alteraciones de la conduccién
auriculo-ventricular y puede presentar un blo-
queo auriculo-ventricular en su evolucién, asi
como fallo del ventriculo derecho situado a
nivel sistémico. Si se asocia a otras anomalias
cardiacas, puede presentar sintomas precoces.
En caso de fallo del ventriculo derecho en su
evolucién a largo plazo, el trasplante cardiaco
es una opcién éptima cuando falla el trata-
miento médico conservador.

Algunos nifios con cardiopatias congénitas
pueden llegar a la adolescencia sin tratamien-
to previo, con cirugias paliativas o con repa-
raciones completas fisiolégicas o anatémicas

que presentan defectos residuales, secuelas o
ambos. El pediatra o médico de cabecera que
lleve el paciente debe de conocer la entidad,
las secuelas de estos pacientes o defectos re-
siduales, y si puede requerir cirugia futura. Es
importante estar en contacto con los especia-
listas que tratan al paciente.

En el seguimiento de los pacientes con car-
diopatias congénitas lo mds importante que
se debe controlar es la aparicién de arrit-
mias, derivadas de vias anémalas asociadas
a cardiopatias y trastornos de conduccién,
pero en muchas ocasiones por las propias
cicatrices quirdrgicas. En caso de presentar
palpitaciones, se deberd realizar un electro-
cardiograma (ECG) urgente para ver si hay
cambios con su ECG basal y solicitar Holter
si la sintomatologia es frecuente y de larga
duracién. Un apartado importante es si el
paciente presenta un sincope o dolor precor-
dial; determinadas cardiopatias pueden pro-
vocar arritmias ventriculares; son sintomas
graves que requieren ser revisados urgente-
mente por los especialistas. En ocasiones,
existe un fallo del musculo cardiaco, bien
por condicionantes anatémicos (ventriculo
derecho en posicién anatémica sistémica o
ventriculos Unicos de morfologia derecha) o
por fallos tras varias intervenciones, o sobre-
cargas de volumen o presién (lesiones resi-
duales como regurgitaciones de las vilvulas
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Existe un nimero, cada
vez mas pequefo,

de pacientes que

no pudieron ser
intervenidos en edad
pediatrica, o bien su
clinica pasé inadvertida
y desarrollaron en el
seguimiento elevacion de
la presion pulmonar que
condicioné el sindrome
de Einsenmenger.

En situacién de
Einsenmenger, los
pacientes no pueden
ser intervenidos de su
cardiopatia de base.
Solo el trasplante
cardiopulmonar o el
trasplante pulmonar
con correccién de su
cardiopatia, si esta

es simple, son las
opciones de tratamiento.
En la actualidad, con
los nuevos farmacos
que controlan la
presion pulmonar,

la supervivencia de

los pacientes en
Einsenmenger es cada
vez mayor.
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Los adolescentes con
cardiopatias congénitas
deben seguir una vida
saludable, no fumar,
restriccion de sodio en
comidas, evitar la anemia.
Es recomendable ejercicio
aerébico de intensidad de
acorde con su situacion
clinica.

La transicion consiste en
preparar al paciente en
afrontar y conseguir la
autogestion de su salud.
Para la planificacion de
una buena transicion

es fundamental un

trabajo conjunto

entre las Unidades de
Cardiologia Pediatrica y de
cardiopatias Congénitas
del adulto. La transicion
necesariamente ha de
seguir contemplandose
de manera multidisciplinar
y requiere el concurso de
diferentes especialidades
médicas, similar a lo
acontecido en edad
pediatrica.
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auriculo-ventriculares, insuficiencia adrtica,
etc.); en estos casos, cuando falla el manejo
médico conservador, se recurre al trasplante
cardiaco como opcién, aunque las interven-
ciones previas dificultan la intervencién y el
resultado a largo plazo.

La endocarditis es otra complicacién que
se debe tener en cuenta en el seguimiento,
aunque con las medidas actuales higiénicas
el riesgo es muy bajo. Recientemente, se han
cambiado las medidas profilicticas de endo-
carditis y se es menos tendente a administrar
profilaxis™'°.

Existen un nimero, cada vez mds pequefio,
de pacientes que no pudieron ser interveni-
dos en edad pedidtrica, o bien su clinica pasé
inadvertida y desarrollaron en el seguimiento
elevacién de la presién pulmonar que condi-
cioné el sindrome de Einsenmenger'. Este
consiste en una hiperplasia del musculo del
vaso pulmonar, generando elevacién fija de
las resistencias pulmonares. Si la cardiopatia
subyacente es un defecto septal, el cortocir-
cuito izquierda-derecha se invierte, pasando
a ser de derecha-izquierda, con lo que el
paciente empieza a estar ciandtico (colora-
cién azulada de la piel por aumento de la
cantidad de hemoglobina reducida en san-
gre) e incluso puede llegar a estar hipéxico
(falta de oxigeno en los tejidos). La hipoxia
condiciona un aumento de la produccién de
eritrocitos a nivel medular, consecuentemen-
te aparece poliglobulia. Segun los niveles
de hemoglobina, cuando esta es elevada,
aparece un aumento de la viscosidad de la
sangre que puede condicionar aparicién de
complicaciones como fenémenos embdlicos
y abscesos. En situacién de Einsenmenger,
los pacientes no pueden ser intervenidos de
su cardiopatia de base. Es muy importante
evitar hipotensién, anemia y otros factores
ambientales que pueden desencadenar crisis
de hipertensién pulmonar y muerte. Solo el
trasplante cardiopulmonar, o el trasplante
pulmonar con correccién de su cardiopatia,
si esta es simple, son las opciones de tra-
tamiento. En la actualidad, con los nuevos
farmacos que controlan la presién pulmonar,
la supervivencia de los pacientes con sindro-
me de Einsenmenger es cada vez mayor. La
tasa de sobrevida es del 77% a los 15 afios y
del 42% a los 25, y las causas de muerte mds
comunes son muerte subita (30%), insufi-
ciencia cardiaca (25%) y hemoptisis (15%).
En general, en los adolescentes con cardio-
patias congénitas, es importante que lleven
una vida saludable, no fumar, restriccién
de sodio en comidas, evitar la anemia (de-
be darse hierro si baja la hemoglobina o el
volumen corpuscular medio). Es recomen-

dable el ejercicio aerébico de intensidad de
acorde con su situacién clinica. Hay que
tener en cuenta que una vida sedentaria se
ha relacionado con mayor mortalidad que
los pacientes con actividad fisica moderada.
Para cardiopatias mds complejas, en gene-
ral, se recomienda ejercicio moderado de
tipo aerdébico para todo tipo de nifio con
cardiopatia, intervenida o no. En este tipo
de ejercicio, aunque incremente la carga de
volumen, no incrementa la carga de presién.
Los ejercicios estdticos o isométricos con
resistencia alta y los que provocan aumento
de frecuencia cardiaca a niveles miximos
(ejercicios de competicién) deben de evitarse
en determinadas cardiopatias por el riesgo
de progresiéon de su enfermedad (nifios con
sindrome de Marfan con dilatacién de raiz
aértica); por riesgo de arritmias ventricula-
res; por riesgo de obstruccién al flujo san-
guineo (estenosis adrtica severa, coartacién o
recoartacion adrtica con gradiente diferencial
superior a 25 mmHg); por riesgo de crisis de
hipertensién pulmonar (sindrome de Ein-
senmenger) o por muerte subita (tetralogia
de Fallot o estenosis adrtica severa). Para ver
su estado fisico y su capacidad funcional, se
puede realizar prueba de esfuerzos con ga-
ses'%; las pruebas de esfuerzos estindar (sin
gases) se suelen solicitar en el seguimiento
para descartar alteraciones hemodindmicas
con cambios en la presién arterial o los fené-
menos 1squémicos.

Transicion del
adolescente a
Unidades de
Cardiopatias
Congénitas del
Adulto

Muchos de los adolescentes desconocen el
nombre de su cardiopatia, las intervenciones
que se les ha realizado, su predisposicién a
presentar endocarditis bacteriana, el efecto
del tabaco y el alcohol en su cardiopatia, c6-
mo detectar sintomas de alarma o de descom-
pensacién y la posibilidad de trasmisién de la
cardiopatia a sus descendientes. Hasta ahora,
la cardiologia de las cardiopatias congénitas
habia sido controlada por los pediatras es-
pecializados, pero recientemente, derivado a
que un numero mayor de nifios llegan a edad
adulta, es cuando se ha despertado el interés
entre los cardilogos®*®.

La transicién consiste en preparar al pacien-
te en afrontar y conseguir la autogestién de



su salud. Para la planificacién de una buena
transicién, es fundamental un trabajo conjun-
to entre las Unidades de Cardiologia Pedia-
trica y de Cardiopatias Congénitas del Adul-
to. La transicién necesariamente ha de seguir
contemplindose de manera multidisciplinar
y requiere el concurso de diferentes especia-
lidades médicas, similar a lo acontecido en la
edad pedidtrica.

Muchos de estos nifios pueden haber pre-
sentado secuelas neuroldgicas y se ha ob-
servado una elevada incidencia de nifios con
sindrome de hiperactividad'’ relacionados,
entre otros factores, con las cirugias en
periodo neonatal y/o alteraciones del flujo
cerebral de la propia cardiopatia. Esto hace
que tengan dificultad en concentrarse en los
estudios. A su vez, el autoproteccionismo
de las familias por su enfermedad hace que
puedan ser muy dependientes de sus padres
y cuesta que se hagan responsables de su
propia enfermedad. Para una transicién
adecuada, también inciden aspectos labora-
les y de ocio. Por ello, se debe contemplar
la orientacién y la preparacién para la elec-
cién de una adecuada vida laboral. Debe
hacerse de forma conjunta con los padres o
tutores, en el contexto sociocultural del pa-
ciente, en relacién con su condicién mental
y fisica, y de acuerdo con su capacidad fun-
cional.

Es un hecho que durante el embarazo, el
parto y posparto se producen cambios he-
modindmicos, especialmente sobrecarga de
volumen, que en las pacientes con cardio-
patias puede derivar en importantes compli-
caciones, tanto para las madres como para
el feto™!. La informacién del riesgo del
embarazo debe ser individualizada para cada
paciente y de acuerdo con su cardiopatia, a
fin de que aprendan a autogestionar su vida
sexual y reproductiva, evitando los riesgos
que pueda suponer embarazos no planifi-
cados o incluso no deseados. Las recientes
guias europeas de practica clinica catalogan
a las pacientes en la clasificacién modifica-
da de la OMS" dependiendo del riesgo de
complicaciones maternas y fetales; se con-
sidera contraindicacién para gestacién las
pacientes con hipertensién arterial pulmonar
grave de cualquier causa, las pacientes con
disfuncién ventricular grave, la presencia de
miocardiopatia periparto previa, la presencia
de estenosis mitral grave, la presencia de
estenosis adrtica grave sintomdtica, la coar-
tacién adrtica nativa grave, o la presencia de
sindrome de Marfan con aorta superior a 45
mm o de vilvula bicuspide con aorta supe-
rior 2 50 mm. Ademds, debe advertirse con
anterioridad sobre la contraindicacién de

algunos firmacos durante la gestacién y su
presencia en el tratamiento de las pacientes
deberia incluirse en la evaluacién multidisci-
plinar de planificacién del embarazo.

A pesar de los avances técnicos, los pacien-
tes con cardiopatias congénitas hasta este
momento tienen una expectativa de vida por
debajo de la poblacién general. Algunos ado-
lescentes no son conscientes de su cardiopatia
y esta supone enfrentarse a la informacion so-
bre su mortalidad, y puede generar trastornos
psicoldgicos, con periodos de ansiedad y/o
depresién o cambios en la personalidad. A su
vez, debemos recordar que algunos pacientes
presentan otras malformaciones, alteraciones
genéticas o lesiones de otros drganos que les
hacen ser todavia dependientes de tutores o
familiares.
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