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Resumen

Las cardiopatias congénitas (en adelante, CC) son un grupo de enfermedades
caracterizado por la presencia de alteraciones estructurales del corazén, producidas por
defectos en su formacion durante el periodo embrionario. Aparecen aproximadamente en el

1% de los recién nacidos vivos, existiendo un amplio nimero de alteraciones posibles.

En las Ultimas décadas, la mejora en el diagndstico pre y postnatal, asi como en las
técnicas quirdrgicas, ha aumentado la supervivencia de los pacientes afectos de CC en nuestro

pais, llegando la mayoria de ellos a la edad adulta.

La prevalencia de las Cardiopatias Congénitas en Espafia, y en concreto, en la Region
de Murcia, no es bien conocida. En paises de nuestro entorno, los estudios estiman la
prevalencia en 3 de cada 1.000 habitantes, segln lo cual, extrapolando a nuestra poblacién,

en Espafia habria unos 115-120.000 pacientes adultos afectos de CC.

Estos pacientes llegan a la edad adulta con unas condiciones y necesidades especificas,

que requeriran un seguimiento de por vida en una unidad especializada.

En el ano 2018 surgid una iniciativa para la creacion de un Registro Nacional de
Cardiopatias Congénitas que, de momento, se limita sélo a unos pocos hospitales de

referencia.

Nuestro objetivo fundamental es conocer la prevalencia y situacién clinica de nuestros
pacientes, para poder asi estimar sus necesidades futuras en cuanto a los recursos sanitarios
que se deberian destinar a una Unidad de Cardiopatias Congénitas del Adulto (en adelante,

UCCA) que funcionara en la Region de Murcia y atendiera adecuadamente a estos pacientes.
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Abstract

Congenital heart diseases (hereinafter, CHD) are a group of diseases characterized by
the presence of structural alterations of the heart, caused by defects in its formation during
the embryonic period. They appear in approximately 1% of live newborns, with many possible

alterations.

In recent decades, improvements in pre- and postnatal diagnosis, as well as in surgical
techniques, have increased the survival of patients with CHD in our country, most of them

reaching adulthood.

The prevalence of congenital heart disease in Spain, and specifically in the Region of
Murcia, is not well known. In neighboring countries, studies estimate the prevalence at 3 out
of every 1,000 inhabitants, according to which, extrapolating to our population, in Spain there

would be some 115-120,000 adult patients affected by CHD.

These patients reach adulthood with specific conditions and needs, which will require

lifelong follow-up in a specialized unit.

In 2018, an initiative arose for the creation of a National Registry of Congenital Heart

Diseases, which, now, is limited to only a few reference hospitals.

Our main objective is to know the prevalence and clinical situation of our patients, to
be able to estimate their future needs in terms of health resources that should be allocated
to an Adult Congenital Heart Disease Unit operating in the Region of Murcia and adequately

attend to these patients.
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Abreviaturas

ACHD: Adult Congenital Heart Disease
AHA: American Heart Association

BAV: Bloqueo auriculo-ventricular

BRD: Bloqueo de rama derecha

CC: Cardiopatias congénitas

CCA: Cardiopatias congénitas del adulto
CEC: Circulacidn extracorpdrea

CHD: Congenital Heart Disease

CIA: Comunicacidn interauricular

CIV: Comunicacidn interventricular

CoA: Coartacion de aorta

D-TGA: D-Trasposicién de grandes arterias
DAP: Ductus (conducto) arterioso persistente
DCS: Dafio Cerebral Sobrevenido

DSAV: Defecto septal auriculo-ventricular
DVAP: Drenaje venoso andmalo parcial
DVAT: Drenaje venoso andmalo total
ECG: Electrocardiograma

ESC: European Society of Cardiology

EAo: Estenosis adrtica

EM: Estenosis mitral

EP: Estenosis pulmonar



ET: Estenosis tricuspidea

FA: Fibrilacion auricular

FV: Fibrilacién ventricular

GUCH: Grown-Up Congenital Heart Disease

HTA: Hipertension arterial

HTP: Hipertensién pulmonar

H120: Hospital 12 de Octubre

HUVA: Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca
HUSL: Hospital Universitario Santa Lucia
HULAMM: Hospital Universitario Los Arcos del Mar Menor
HRM: Hospital Rafael Méndez

HMM: Hospital Morales Meseguer

HGM: Hospital Gregorio Marafién

HSJD: Hospital Sant Joan de Deu

HLF: Hospital La Fe

HLP: Hospital La Paz

|Ao: Insuficiencia adrtica

IC: Insuficiencia cardiaca o intervalo de confianza
IM: Insuficiencia mitral

IP: Insuficiencia pulmonar

IT: Insuficiencia tricuspidea

IPCCC: International Paediatric and Congenital Cardiac Code
L-TGA: L-Trasposicidon de grandes arterias

NYHA: New York Heart Association
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RMC: Resonancia magnética cardiaca

SECPCC: Sociedad Espafiiola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas
TAC: Tomografia axial computerizada

TF (o bien ToF): Tetralogia de Fallot

TGA: Trasposicion de grandes arterias

TGAcc: Trasposicidon de grandes arterias congénitamente corregida
TV: Taquicardia ventricular

TGA: Trasposicidn de grandes arterias

UCCA: Unidad de cardiopatias congénitas del adulto

VAB: Valvula adrtica bicuspide

VD: Ventriculo derecho

VDDS: Ventriculo derecho de doble salida

VI: Ventriculo izquierdo
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I. INTRODUCCION

1. DEFINICION, PREVALENCIA Y CLASIFICACION DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Las cardiopatias congénitas (CC) son un grupo de enfermedades caracterizado por la
presencia de alteraciones estructurales del corazén producidas por defectos en la formacién

de este durante el periodo embrionario, y que por tanto estan presentes desde el nacimiento.

Las CC no son infrecuentes. Unos 4-12 por cada 1000 recién nacidos estan afectos (1-6),
existiendo una amplia variedad de cardiopatias congénitas diferentes. En la inmensa mayoria
de las cardiopatias congénitas existe una causa multifactorial y por el momento no conocida,
siendo menos frecuentes los casos ligados a una Unica mutacién genética concreta. Alrededor
del 8-13% de las CC se presentan en contexto de sindromes malformativos o
cromosomopatias y el 30% de los pacientes portadores de una alteraciéon cromosdémica
presentan una CC (7,8). La tasa de CC en algunas cromosomopatias en concreto (trisomias 21,
13 y 18, monosomia X) es muy elevada (7,9). La posibilidad de transmisién a la descendencia
o repeticion de otro defecto congénito en un hijo es en general baja y oscila entre el 3% y el

5%, aunque puede variar significativamente en funcién del tipo concreto de cardiopatia.

En la 322 Conferencia de Bethesda, organizada por el American College of Cardiology en
octubre de 2000, numerosos cardiélogos desarrollaron definiciones para la multitud de
diagndsticos de CC, dividiéndolas en tres categorias segun el nivel de complejidad: simple,
moderada y compleja. Se estimd que habia unos 2.800 adultos con CC por millén de
habitantes, con mas de la mitad presentando enfermedad moderada o altamente compleja.
Alrededor de esa fecha, Marelli et al. reportaron una prevalencia de 4.090 por millén de
adultos en Quebec, 380 de ellos con enfermedad grave. En Europa, contamos con una
poblacién estimada de 2,3 millones de pacientes adultos con CC, lo que supera
significativamente a la poblacion pediatrica con cardiopatia congénita de 1,9 millones de

pacientes (10). En Espanfia, se estima que podria haber unos 120.000 adultos con CC (11,12).
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Las clasificaciones mas utilizadas en la practica hacen referencia a la fisiopatologia o a la

anatomia de las CC (9,13-16).

Comenzando con la clasificacién fisiopatoldgica, se divide a las CC en dos grupos segun la

presencia o no de cianosis, que es, a primera vista, uno de los signos mas evidentes (9):
»= CC Aciandgenas o No ciandticas:

o Cortocircuitos de izquierda a derecha: Constituye el grupo mds numeroso de
CC, alcanzando alrededor del 50%. Se produce un defecto en las estructuras
cardiacas que separan la circulacion sistémica de la pulmonar, con el paso de
sangre de la primera a la segunda. Puede ocurrir a nivel auricular, ventricular,
y/o en grandes arterias. En este grupo encontramos la Comunicacion
Interauricular (CIA), Comunicacién Interventricular (CIV) y el Ductus Arterioso
Persistente (DAP), entre otras. Producen hiperaflujo pulmonar y sobrecarga de

volumen.

o Cardiopatias obstructivas izquierdas: Impiden o dificultan el paso de flujo a
través del lado izquierdo del corazén. Entre ellas estdn la Estenosis Adrtica
(EA0) y la Coartacion Adrtica (CoA). Producen clinica de bajo gasto anterégrado

y fracaso ventricular izquierdo.

o Cardiopatias obstructivas derechas: Impiden o dificultan el paso de flujo a
través del lado derecho del corazén. Destaca la Estenosis Pulmonar (EP).

Producen clinica de disnea y fracaso ventricular derecho.

o Anomalias coronarias: Origen o trayectos andmalos de las arterias coronarias.
Segun la anomalia, pueden ser graves (como el origen andmalo de la arteria
coronaria izquierda desde la derecha o ALCAPA) o leves, como el origen de la

circunfleja desde un tronco independiente.

= CCCiandgenas o Ciandticas: Su caracteristica comun es la presencia de un cortocircuito
de derecha a izquierda, con la consiguiente hipoxemia y cianosis. Podemos a su vez

dividirlas segun el flujo pulmonar en:
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o CCC con flujo pulmonar aumentado: Se presentan con insuficiencia cardiaca y
son ductus-independientes. Pueden desarrollar hipertension pulmonar (HTP).

Encontramos la Transposicion de Grandes Arterias (TGA) o el Tronco Arterioso.

o CCC con flujo pulmonar disminuido: Son ductus-dependientes para evitar la
isquemia pulmonar. No producen HTP. Las mas frecuentes son la tetralogia de

Fallot (TF o ToF) y la Atresia Tricuspidea (AT) o Pulmonar (AP).

Como vemos, esta clasificacion no es util a la hora de describir en detalle las CC. En 1972

se propuso la clasificacién segmentaria o anatémica, con dos escuelas principales (13,14,17):

1) Escuela del Método Morfolégico o de Van Praagh (18): En esta clasificacién cobra
importancia la embriologia cardiaca. Las CC se representan con 3 letras:
= 12 |etra: corresponde al situs visceroauricular
o S:situs solitus
o l:situsinversus
o A:isomerismos
= 22 ]etra: corresponde a la direccidn del giro del tubo cardiaco
o D:aladerecha (normal)
o L:alaizquierda (invertido)
o X:indeterminado
= 32 |etra: corresponde a la situacion de los grandes vasos
o S:posiciéon normal con pulmonar anterior a la aorta
o l:aorta alaizquierda de la pulmonar
o D: aorta anteriory ala derecha
o L:aorta anteriory a laizquierda
2) Escuela del Método Segmentario o de Anderson (19): La mas utilizada en la practica
clinica y sobre la que se basa el analisis y diagndstico secuencial habitual de las CC.
Analiza por orden la morfologia y conexiones de los 3 segmentos cardiacos (figura 1):
o Segmento viscero-auricular
o Segmento ventricular

o Segmento arterial
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Situs solitus Situs isomérico Situs isomérico Situs inversus
derecho izquierdo
\ / p 4
PSS b 8 9
AD Al AD AD Al Al Al AD
&
B VD Vi Vi VD
Patron de mano derecha Patrén de mano izquierda
D-loop o Asa D L-loop o Asa L
B
& A
AP
C voV lypwm vp V1 Vo vp VI
Concordante Discordante Doble salida Unica via de salida

Figura 1. Esquema de la clasificacion segmentaria de la anatomia cardiaca. A: segmento auricular, B:
segmento ventricular, C: segmento arterial. AD: auricula derecha, Al: auricula izquierda, VD: ventriculo
derecho, VI: ventriculo izquierdo, Ao: arteria aorta, AP: arteria pulmonar. Fuente: Cardiologia

pedidtrica y cardiopatias congénitas del nifio y del adolescente. 2015. Albert Brotons DC.

Dos esfuerzos internacionales independientes comenzaron en la década de 1990 vy
resultaron en la publicacion casi simultanea en el afio 2000 de dos léxicos separados de

nomenclatura de cardiologia congénita (15):

= E| Cédigo Cardiaco Pediatrico Europeo (International European Pediatric Cardiac Code)
de la Asociacién Europea de Cardiologia Pediatrica (European Association for
Paediatric Cardiology o AEPC)

= E| sistema de nomenclatura del Proyecto Internacional de Base de Datos y
Nomenclatura de Cirugia Cardiaca Congénita (International Congenital Heart Surgery
Nomenclature and Database Project) de la Sociedad de Cirujanos Toracicos de América
del Norte, y la base de datos europea de defectos cardiacos congénitos de la Fundacidn
Europea de Cirujanos de Cardiopatias Congénitas, rebautizada como Asociacién

Europea de Cirujanos de Cardiopatias Congénitas en 2003.
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Ambas clasificaciones contaban con una versién larga y otra corta, con solapamientos
entre ambas. Afios mas tarde se concretaron en las dos versiones de las llamadas IPCCC
(International Paediatric and Congenital Cardiac Code). Para todos los términos dentro de las
dos versiones del IPCCC, un cédigo Unico de seis digitos corresponde a una sola entidad, ya
sea un fenotipo morfoldgico, procedimiento, sintoma o sindrome genético, con los términos
mapeados en cada una de las dos versiones. En 2013, habia 12.168 elementos en la version
del IPCCC derivados del International European Pediatric Cardiac Code y 17.176 en la version
IPCCC derivada del International Congenital Heart Surgery Nomenclature and Database

Project.

Ante este sistema tan extenso y propenso a la confusidn, desde la International Society
for Nomenclature of Paediatric and Congenital Heart Disease se hizo en 2017 un gran esfuerzo
para adaptar estas clasificaciones algo engorrosas a la nueva clasificacién internacional de

enfermedades ICD-11 (15).

Por otra parte, Houyel et al. propusieron en 2011 una clasificacidon que reagrupa los
diagnodsticos del IPCCC en 10 categorias y 23 subcategorias conservando el sistema de
identificacion de 6 digitos (16). Esta es la clasificacién que utilizamos en nuestro trabajo, por

su buena definicion de las CC y menor complejidad en la busqueda (ver anexos).
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2. PERSPECTIVA HISTORICA

El gran cambio en la supervivencia de los pacientes afectos de cardiopatias congénitas
comienza con el desarrollo de la cirugia cardiaca. Antes del desarrollo de la cirugia, menos del
20% de los nifios afectos llegaban a la edad adulta (20). Las cirugias cardiacas en cardiopatias
congénitas se dividen en cirugias cerradas (sin necesidad de cirugia extracorpérea o CEC,
habitualmente por toracotomia lateral) y abiertas (con CEC). Otra manera de denominar a las
cirugias es clasificarlas en anatémicas (correccion del defecto segun su problema anatémico)
o fisiolégicas (correcciones que hacen que el corazén funcione correctamente, aunque no
hayamos corregido su defecto anatémico). En cuanto a los resultados, la cirugia puede ser
curativa, si soluciona la anomalia sin secuelas ni defectos residuales; reparadora o correctiva,
cuando repara estructuralmente, pero deja secuelas o lesiones; paliativa, si corrige los
sintomas, pero deja la anomalia estructural de base; o sustitutiva, en el caso de trasplante. En
algunas cardiopatias solo se pueden realizar actuaciones paliativas que precisan
irremediablemente sucesivas cirugias, con riesgo de fracaso de estas, requiriendo un

trasplante cardiaco como opcion final.

La primera intervencién quirdrgica en una cardiopatia congénita la realizé en 1938
Robert Gross, cirujano pediatrico en Boston, y consistié en el cierre de un conducto arterioso
por toracotomia lateral en una nifia de 7 afios (21). Desde entonces, se han disenado técnicas
quirurgicas que permiten corregir, o al menos paliar, cualquier tipo de CC no asociada a
anomalias cromosdmicas o sistémicas inviables. Los primeros hitos de este desarrollo fueron
las contribuciones de Clarence Crafoort (22), que concibio la idea de la correccion quirdrgica
de la coartacion adrtica; Alfred Blalock, que realizé por vez primera la conexién de la arteria
subclavia izquierda a la arteria pulmonar ipsilateral en pacientes ciandticos con estenosis o
atresia pulmonar (23); o Richard Brock, que llevé a cabo la primera valvulotomia pulmonar

con técnica cerrada (24).

Al principio de la década de los cincuenta, Gibbon consiguid poner a punto la maquina
de circulacién extracorpérea permitiendo el abordaje quirurgico directo del corazén, lo que
supuso un cambio radical en la cirugia (25). Los principales logros en los afios cincuenta fueron

la reparacién de la comunicacion interventricular y la tetralogia de Fallot (26). En los afios
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sesenta, la correccion fisioldgica auricular de la transposicién de grandes arterias (27) y la
interposicion de conductos entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar (28), y en los
setenta, las técnicas de Fontan (29) y Jatene (30) para la reconstruccion del corazén
univentricular y la TGA, respectivamente. En 1981, Norwood idedé una aproximacion

sistematica para la correccidn quirdrgica de la atresia adrtica (31).

La progresiva mejora en las técnicas de circulacidn extracorpdrea, utilizando métodos
de proteccidon cerebral y miocardica (32,33), hizo posible la reparacion quirdrgica de la
mayoria de las CC, cada vez a una edad mas temprana, con la aparicion de la cirugia cardiaca
neonatal en los afios 80, obteniendo excelentes resultados a corto y largo plazo. El primer
trasplante cardiaco con éxito en el recién nacido se consiguié en el centro médico universitario
de Loma Linda en 1985 (34). Desde entonces, muchos centros en el mundo ofrecen esta
alternativa terapéutica a lactantes con CC inaccesibles a la reconstruccién quirdrgica o cuando

esta ha fracasado.

A partir de los afios ochenta, la valoracion hemodindmica y morfoldgica de las CC se
empezé a realizar con técnicas no invasivas, como la ecocardiografia Doppler, la
angiogammagrafia y la resonancia magnética, mientras que se inicié un amplio campo de
actuacion terapéutica en el laboratorio de cateterismo. El primer procedimiento terapéutico
intracardiaco llevado a cabo con un catéter fue la septostomia auricular con baldén realizada
por Rashkind en 1966 (35), que abrié las puertas del actual arsenal terapéutico de los
cardidlogos pediatricos mediante cateterismo intervencionista. En la actualidad, el
cateterismo intervencionista esta solucionando problemas de cardiopatias simples y aisladas,
y resolviendo las complicaciones que van apareciendo en el seguimiento, condicionando una

disminucion del niumero de intervenciones quirurgicas.

La contribucidn inicial de la cardiologia pediatrica consistid en el analisis morfolégico
de todas las malformaciones del corazén. Un selecto grupo de cardiélogos y anatomistas,
entre los que cabe destacar a Van Praagh en los Estados Unidos (18), Anderson en Gran
Bretafia (19) y Quero-Jiménez en Espaifia (17), realizaron un esfuerzo considerable en el
analisis secuencial, nomenclatura, clasificacién y abordaje diagndstico y terapéutico de las CC.
La segunda contribucién fue la aplicacion de las técnicas de cateterismo cardiaco y
angiocardiografia para la valoracion fisiopatoldgica y anatodmica de las CC. La ultima

contribucién de la cardiologia pediatrica es el diagndstico prenatal con ecocardiografia fetal
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que, sin duda, supone un avance extraordinario en el conocimiento de las alteraciones

morfolégicas y funcionales del corazén desde una temprana edad gestacional (36).

Los progresivos avances quirdrgicos, junto con los estudios anatomo-clinicos y el
desarrollo de nuevas tecnologias en electrocardiografia, radiologia e intervencionismo

cardiaco determinaron el desarrollo de la especialidad (37).

42



I. INTRODUCCION

3. EL DESARROLLO DE LA CARDIOLOGIA PEDIATRICA EN ESPANA

La Pediatria es la medicina integral del periodo evolutivo de la existencia humana que
comprende desde la concepcidn hasta el fin de la adolescencia. La singularidad de esta fase es
que en ella residen los fendmenos de crecimiento, maduracién y desarrollo biolégico y social
del individuo. El médico pediatra se configura, pues, como garante de una atencion integral

basada en las necesidades globales del nifio y el adolescente.

La complejidad de la pediatria actual obliga a que pediatras, especificamente formados
y acreditados, lleven a cabo actividades asistenciales y formativas especializadas en
determinadas edades y en dreas concretas de diversos aparatos o sistemas del organismo del
nifo y del adolescente, asi como actuaciones en el campo de la pediatria comunitaria y social.
Esta ha sido la base del desarrollo de las especialidades pediatricas, las cuales, al igual que en
el adulto, se ocupan especificamente de un drgano o aparato, grupo de enfermedades o

segmento de edad concretos (38).

Las especialidades pedidtricas iniciaron su desarrollo a mediados del siglo XX en base
a dos factores (39): la progresiva subespecializacién de la asistencia pediatrica (division del
trabajo basada en aparatos u drganos, sin perder de vista las caracteristicas peculiares
relacionadas con el proceso de maduracion y desarrollo de estos) y el gran crecimiento
demografico de la poblacién pediatrica junto con las innovaciones técnicas en medicina. Los
conocimientos sobre el nifio sano o enfermo, las técnicas asistenciales y los problemas cada
vez mas complejos se incrementaron hasta hacerse imposibles de asumir por el pediatra
general, favoreciendo la dindmica de divisiéon del trabajo y la ramificacién de la Pediatria. En
la actualidad, las especialidades pediatricas han conseguido un nivel de profesionalizacion
equiparable al de sus homdlogas de adultos y un reconocimiento social innegable. La
consecuencia ha sido una significativa mejora de la asistencia a los nifios afectos de patologias

concretas.

La cardiologia pediatrica surge en Espafia con la apertura de las Unidades de
Cardiologia Pediatrica en los Hospitales Infantiles publicos La Paz en Madrid (1965) y Vall
d’Hebron en Barcelona (1967) (37,40). A partir de los 90, hay un desarrollo de la cirugia

cardiaca pediatrica a nivel nacional hasta su situacién actual. Han aparecido multiples
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unidades cardioldgicas de tercer nivel en el territorio espafol, en donde se realizan todas las
técnicas, con unos resultados similares a los estandares internacionales. El tratamiento de las
cardiopatias congénitas ha evolucionado en los ultimos afios de manera espectacular. Antes
del desarrollo de la cirugia, menos del 20% de los nifios afectos llegaban a la edad adulta (20),
mientras que en la actualidad mas del 85% de los nifios que nacen con cardiopatias, hace unos

afios incompatibles con la vida, alcanzan la edad adulta (37).

A nivel de reconocimiento de la especialidad, la cardiologia pediatrica se establecié en
Estados Unidos dentro de la Seccion de la American Academy of Pediatrics en 1961 y
actualmente esta reconocida en varios paises europeos como Reino Unido, Alemania, Suecia
y Portugal. A finales de los afios 60 se crean las Secciones Cientificas de Cardiologia Pediatrica
en el marco de la Asociacidon Espafiola de Pediatria (AEP) y de la Sociedad Espaiiola de
Cardiologia (SEC). En Espafia se iniciaron los tramites de su reconocimiento en los afios 70 y
estd en vias de aprobacién como “drea de capacitacién especifica”. En el afio 2001 se crea la
Sociedad Espafiola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), donde se
incluyen casi todos los cardidlogos pedidtricos y un porcentaje elevado de los cirujanos
cardiacos dedicados a las cardiopatias congénitas del territorio nacional, asi como otros

especialistas con dedicacidn a cardiopatias congénitas (41).
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4. LA TRANSICION DESDE LA EDAD PEDIATRICA A LA EDAD ADULTA

Es importante distinguir entre los conceptos diferentes pero relacionados de
transferencia y transicion de la atencion de la salud. La transferencia puede ser vista como el
movimiento fisico de adolescentes y adultos jovenes con condiciones médicas crénicas desde
un cuidado de la salud centrado en el nifio hacia un cuidado de la salud orientado al adulto.
Por el contrario, la transicion es el proceso planificado y con propdsito que aborda las
necesidades médicas, psicosociales, educativas y vocacionales de los adolescentes y adultos
jévenes a medida que pasan de sistemas de atencién de la salud centrados en los nifios a
sistemas de atencién de la salud orientados a los adultos (42). En este contexto, la transicién
es multidimensional, ya que involucra transiciones de desarrollo (adolescente a adulto joven),
situacionales (alta y reubicacién) y de salud-enfermedad (cambios de roles, autocuidado de

una enfermedad crdnica).

Factores como la falta de sintomas y un fuerte apego a un programa de cardiologia
pediatrica pueden resultar en que no se transfiera con éxito. Muchos adultos con CC tienen la
impresion de que la operacién realizada en la infancia fue "curativa". Es posible que
desconozcan su prondstico y crean que el seguimiento cardiaco regular es innecesario. La
educacién integral e individualizada sobre su condicion cardiaca y sus necesidades de atencién
médica, asi como una “hoja de ruta” sobre las implicaciones del estilo de vida, pueden ayudar
alos pacientes a lograr la independencia. Ademas de las recomendaciones de atencidon médica
de rutina, los objetivos de la educacidon para la salud deben ser especificos para los adultos
jévenes con CC y deben incluir informacion especifica sobre diagndsticos y operaciones,
medicamentos y sus efectos secundarios, profilaxis de la endocarditis, ejercicio fisico,
anticoncepcién y planificacion familiar, carrera profesional, seguros, pautas para la frecuencia
de seguimiento médico y atencion dental. La educacién sobre sintomas que pueden ser
graves, como las arritmias, es fundamental. Esta informacion debe resumirse en un
“pasaporte de salud” del paciente (42-46) y debe abordarse de manera sistematica,

apoyandonos en formularios especificos en las visitas dedicadas a este proceso de transicion.

Varios estudios de los ultimos afios han puesto el foco en los retos que plantea este
proceso de transferencia/transicion de los pacientes con CC. Comentamos a continuacion los

mas interesantes.
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Un breve estudio de Moons et al. recoge mediante entrevistas las reflexiones vy
experiencia sobre los programas de transicién de 14 pacientes entre 15y 17 afios (46). Aunque
los adolescentes con cardiopatias congénitas tienen una actitud positiva hacia la transferencia
a un programa de cardiopatias congénitas para adultos, identificaron aspectos que los
profesionales deben abordar, como la necesidad de preparacién previa al traslado

informdandoles sobre el programa para adultos y sus nuevos proveedores de atencién médica.

Otros dos estudios recogen las impresiones de 21 y 38 adolescentes, respectivamente
(47,48). Aunque los jovenes esperaban poca diferencia entre los servicios de adultos y
pedidtricos antes de la transferencia, la realidad de la atencidn de adultos a menudo era muy
diferente de la atencién pediatrica. Las desventajas de la atencion de adultos eran el menor
personal y la presencia de un gran nimero de personas mayores enfermas. Las ventajas
consistian en una mayor comprensiéon de su cuidado y participacién en la toma de decisiones.
Algunos jovenes también sefalaron que, en retrospectiva, no estaban seguros de lo que
implicaria su primera visita en los servicios para adultos ni de si sus padres podrian asistir con
ellos. Si bien valoraban por encima de todo la continuidad en la calidad de la atencién, querian
mejor informacién de antemano para no “sentirse perdidos”. Instalaciones apropiadas para la
edad y la amabilidad del personal también fueron valoradas por razones de privacidad y
dignidad, incluida la provisién de cuidado lejos de los nifios pequeiios y su propio bano.
Respecto a la implicacion de los padres, las respuestas fueron variadas. Algunos jovenes
preferian seguir asistiendo con ellos y otros preferian tener mas libertad. En cuanto a la
comunicacidn, muchos preferian que la informacién de los profesionales fuera dirigida a ellos,
aunque todavia querian que sus padres se involucraran en su cuidado con un papel secundario

de apoyo. Destacaron igualmente sus necesidades psicosociales y practicas.

Otro estudio aleman de 2017 recoge las opiniones de pacientes y sus padres (n = 818)
y los clasifica segun la gravedad de la cardiopatia (49). En cuanto al conocimiento de la
patologia, los padres reportaban mayores niveles de conocimiento, sin encontrar diferencias
entre pacientes con diagndsticos simples o complejos. Ademas, los padres valoraban el estado
de salud y la percepcion de discapacidad diaria de sus hijos significativamente mejor que los
propios pacientes; a su vez los adolescentes consideraban que tenian mejor estado de salud

gue los adultos y los pacientes afectos de cardiopatias mas simples mejor que los complejos.
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Un estudio canadiense de 2004 analizé la prevalencia y asociaciones de una correcta
transicion desde los cuidados pediatricos hacia los de adultos en las CC en sus 15 centros
especializados en CCA (50), concluyendo que sélo el 47% de los pacientes pediatricos realizd
una transicion adecuada a los servicios de cardiologia de adultos. En los analisis
multivariantes, el éxito de la transicidn se asoci6 significativamente a haber sufrido un mayor
numero de procedimientos quirdrgicos, edad mayor en la Ultima visita en el centro pediatrico
y a contar con recomendaciones por escrito y rutas asistenciales sobre seguimiento en un
centro especializado. Otras variables como la ausencia de abuso de sustancias, uso de
profilaxis antibidtica dental y asistencia a las citas sin familiares se correlacionaron igualmente

con una transicion exitosa.

En una encuesta realizada a cardidlogos pediatricos de E.E.U.U. se buscé definir los
patrones de transicion y las barreras percibidas para esta (43). De los 291 profesionales que
respondieron, el 79% proporcionaba atencidn a pacientes mayores de 18 afios. Las barreras
percibidas para su transiciéon a adultos fueron el apego emocional de los pacientes y sus
familias a los profesionales (87%) asi como de los profesionales a los pacientes (70%) vy la
percepcion de ausencia de cuidados adecuados en adultos (76%). La caracteristica mas
llamativa para plantear la transicion fue la presencia de comorbilidades tipicas de adultos
(83%), asi como la graduacion escolar (56.3%) o el embarazo (68.3%). Por otra parte, de los
profesionales que atendian a pacientes mayores de 30 afios, hasta el 26.9% dudaba de su
capacidad de proporcionar cuidados adecuados a la edad de los pacientes. La mayoria
comenzaron a introducir a sus pacientes en el programa de transicién antes de la adolescencia
(5.3 % antes de los 11 afos, 49.4% entre los 12 y los 16, y 29.4% entre los 17 y 18) mientras
gue una minoria (10.2%) esperd a que cumplieran 18 afios. Este estudio valora positivamente
el cuidado multidisciplinar y personalizado, haciendo hincapié en la necesidad de otros

profesionales sanitarios como enfermeros y trabajadores sociales.

Similares resultados presenta un estudio realizado en Georgia en 2018, con tan solo el
12.1% de pacientes transferidos con una media de 33.9 meses entre la ultima visita en
cardiologia pediatrica y la primera en cardiologia de adultos, siendo mas probablemente
transferidos aquellos con cardiopatias mas severas. La mayor distancia al centro de referencia

se asocid a una mayor tasa de pérdida de seguimiento (44).
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Otro estudio del Reino Unido se centrd en pacientes afectos de Tetralogia de Fallot que
habian sido valorados e intervenidos en la infancia (45). De los 1.085 pacientes intervenidos,
216 (24%) no realizaban seguimiento cardiolégico. Su mediana de edad era 32 afos y la
mediana de duracién de la pérdida de seguimiento (definida como mas de 3 afios sin
valoracion cardioldgica especifica) de 22 afios, si bien la mayoria habian perdido el
seguimiento antes de que las unidades de CCA se hubieran establecido como tales. El 48% de

las muertes tardias ocurrieron en pacientes sin seguimiento especifico.

Dos facultades de Enfermeria de Dublin y Londres recogieron las experiencias y
resultados de los programas de transicion publicados desde 2001 hasta 2013 (42). Observan
gue hasta el 33% de los pacientes que perdieron el seguimiento alegaban haber sido
informados de que no precisaban seguimiento continuado. Ademas, el 23% habian sido dados
de alta por parte de cardiologia pediatrica sin ninguna indicacién sobre el seguimiento. En
general, era mas frecuente la pérdida de seguimiento en aquellos pacientes con CC
catalogadas como leves que aquellas moderadas (47%) o severas (21%). La aparicién de

sintomas era el detonante para retomar los cuidados.

En el Arkansas Children’s Hospital de E.E.U.U. hicieron en 2015 una revisién sobre la
transiciéon en CCA (51). Destacan que los programas de transicion de otras enfermedades
cronicas (diabetes mellitus, fibrosis quistica, artritis reumatoide juvenil) inician el proceso de
transicién 5-7 anos antes del paso al cargo del especialista correspondiente. Concluyen que
una transicion decidida y programada ayuda al desarrollo del autocuidado y las habilidades de
comunicacion en los pacientes, preparandolos para asumir responsabilidades, ademas de

mejorar la organizacion entre especialistas pediatricos y de adultos.

Ademads de todo esto, varios estudios ponen el foco en los costes que supone y
supondra no optimizar el cuidado de estos pacientes, tanto por aparicion de complicaciones

e ingresos evitables como por un aumento innecesario de la mortalidad (52-55).

Finalmente, un articulo publicado en marzo de 2022 en el Journal of the American
Heart Association (56) aporta detalles utiles para la préctica clinica real. Menciona las
herramientas tecnoldgicas de acceso y cuidado de salud, mas atractivas y sencillas para los
jovenes, asi como cuestionarios para comprobar la preparacién del adolescente y un ejemplo
de check-list de los puntos a tratar en las sesiones de transicion de cara a evaluar si

efectivamente el joven estd preparado.
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Estos trabajos hacen tangible la percepcion subjetiva de que, para una transicién

adecuada que evite la pérdida de seguimiento de estos pacientes, asi como gastos y

morbimortalidad

innecesarias, debe existir un programa de transicion especifico vy

estructurado. Los centros que atienden a adolescentes y adultos jovenes con cardiopatias

deben desarrollar planes estructurados para la transferencia de la atencién. Un programa

integral que adopte un enfoque de desarrollo que comience en la nifiez y la adolescencia

deberia lograr mejores resultados que los programas que se enfocan solo a la transicién a una

edad especifica. Si bien no hay pautas fijas, los estudios revelan algunos elementos clave de

un programa de transicién efectivo (51,57-59):

1) Un programa de transicién formal con una politica flexible sobre el momento de la

transferencia al cuidado de adultos:

Un periodo de preparacién que comience antes de la transicién, con un
programa educativo que se centre en un conjunto de habilidades que
permitan a los jovenes y sus familias funcionar en una clinica para adultos
(p. ej., comprender la enfermedad, el tratamiento y el origen de los
sintomas, reconocer el deterioro y tomar las medidas apropiadas, aprender
a buscar ayuda de los profesionales de la salud y entender el sistema
médico). Es importante que los jévenes no sean transferidos hasta que
tengan las habilidades necesarias y hayan terminado su crecimiento y
pubertad. También es recomendable que el traslado se planifique y realice
durante un periodo de estabilidad médica.

Un proceso de transferencia coordinado que incluya un plan escrito
detallado y una visita previa a la clinica de adultos, con una presentacién
del cardidlogo que se encargard de su seguimiento y un coordinador

designado, como un enfermero gestor.

2) Un centro regional de CCA interesado y capaz que sea al menos equivalente en

calidad a la fuente pediatrica que el paciente esta dejando. A mayor distancia al

centro de referencia, se ha observado mayor pérdida de seguimiento, por lo que

seria beneficioso que los servicios de cardiologia infantil y de adultos se

encontraran en el mismo centro o en centros cercanos Yy accesibles.
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3) Apoyo administrativo, con vinculos de gestion entre los sistemas pediatrico y de
adultos asi como con atencidn primaria u otros servicios.
4) Participacién de la atencién primaria, con protocolos y pautas concretas,

comunicacion fluida y circuitos de derivacion claros.

La transicion de la atencidn debe organizarse en cada pais y debe reflejar la historia
regional, las politicas locales y sus realidades. Requiere la colaboracién de los padres, los
adolescentes y los cardidlogos pediatricos y de adultos. Las visitas de transicién realizadas
conjuntamente por cardidlogos pediatricos y de adultos, asi como su comunicacidn continua
y laimplicacién de otros profesionales médicos, son esenciales para alentar a los adolescentes
a hacerse cargo de sus propios problemas de vida y salud. La informacién adecuada sobre su
defecto cardiaco, sus operaciones y sus lesiones residuales puede ayudarles a comprender las
implicaciones para el futuro y mejorar el cumplimiento de sus tratamientos, asi como la
calidad de su atencion médica. Un ejemplo nacional de creacion de Consulta de Transicion en
CC lo encontramos en el H. Virgen del Rocio de Sevilla, que inicié su andadura en 2015 (60) y

estd ofreciendo buenos resultados.
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5. LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS EN EL ADULTO: NECESIDADES ESPECIALES

5.1 SECUELAS CARDIACAS Y COMORBILIDADES CARDIOVASCULARES

Como hemos visto, las cardiopatias congénitas tienen una gran variabilidad de
presentacion, desde un punto de vista tanto anatdmico como fisiopatoldgico, lo que
condiciona su complejidad diagndstica y de tratamiento, haciendo imprescindible que el
manejo sea efectuado por personal especializado, con el fin de conseguir unos buenos
resultados asistenciales y buena calidad de vida. El aumento de la supervivencia de los nifios
con cardiopatia congénita ha propulsado el desarrollo, ampliacidn y cambios organizativos en
la estructura de las unidades dedicadas a la cardiologia pediatrica, con la progresiva aparicion
de las Unidades de Cardiopatias Congénitas del Adulto (UCCA). En el afio 2000 se igualaba la
poblaciéon pediatrica y adulta con CCy actualmente se estima que la poblacién de adultos con
cardiopatias congénitas ya supera a la poblacién infantil (61-64). Mas del 85 % de los nifnos
que nacen hoy con afecciones médicas crénicas vivirdn hasta la edad adulta, y deben pasar

como es légico de la atencidon médica pediatrica a la de adultos.

El espectro de CC del adulto se esta modificando, y enfermedades como la tetralogia
de Fallot, la transposicién de grandes vasos o el corazon univentricular estdn emergiendo
como enfermedades practicamente nuevas, transformadas por los procedimientos
terapéuticos. Casi todos los pacientes que sobreviven presentan lesiones residuales, secuelas
o complicaciones que pueden tener un cardcter evolutivo durante la vida adulta. Estas
lesiones se pueden manifestar como alteraciones electrofisioldgicas, enfermedad valvular,
cortocircuitos persistentes, disfuncion miocardica, lesiones vasculares, problemas derivados
de materiales protésicos, complicaciones infecciosas, fendmenos tromboembdlicos o

alteraciones extravasculares que afectan a multiples érganos o sistemas (36).

Surge, por tanto, una nueva area del conocimiento que abarca el manejo de estas
entidades desde el periodo fetal al adulto. En 1994, la sociedad Europea de Cardiologia
reconocio la necesidad de cuidados especiales de estos pacientes y cred un grupo de trabajo
para los adultos con cardiopatias congénitas (Grown up Congenital Heart Disease, GUCH). Se

han ido creando paulatinamente unidades multidisciplinares, en las que se interrelacionan
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profesionales de diferentes especialidades como obstetras, pediatras, cardidlogos, radidlogos,
cirujanos, anestesistas, intensivistas, psicélogos, enfermeria, etc., con conocimiento

especifico en cardiopatias congénitas (62,65).

Esta nueva y heterogénea poblacion ya no encaja dentro de las divisiones tradicionales
de formacién y practica que han separado la cardiologia de adultos de la pediatrica. Los
cardidlogos de adultos no estdn equipados para tratar la variedad y complejidad de los
pacientes adultos con cardiopatias congénitas, mientras que no se puede esperar que los
cardidlogos pedidtricos manejen las muchas enfermedades adquiridas de adultos en un
entorno médico pediatrico. Estas diferencias requieren de los especialistas un conocimiento y
habilidades especificas que les permitan enfrentarse a las complicaciones a medio y largo
plazo (20,53,66). Estos “superespecialistas” deberdn tratar problemas unicos de los pacientes
adultos con cardiopatias congénitas, como la insuficiencia ventricular, las arritmias, el

desarrollo de hipertension pulmonar y la longevidad de las valvulas y los conductos.

Las pautas actuales recomiendan que algo mas de la mitad de los pacientes adultos
con CC sean vistos cada 12 a 24 meses por un cardiélogo con experiencia especifica en un
centro regional de CC, dado el riesgo de sufrir complicaciones graves (por ejemplo,
reoperacion y/o arritmias) y mortalidad prematura (49,53,60). Los estudios muestran un
descenso de la mortalidad en este grupo de pacientes cuando la cirugia es realizada por
cirujanos cardiacos pediatricos expertos en CC aun en el hospital de adultos (67,68), asi como
una reduccién de la mortalidad en aquellos pacientes seguidos en centros especificos de

cardiopatias congénitas del adulto (54).

En un reciente articulo sobre el pronéstico de los pacientes con CCA intervenidos
guirurgicamente, los autores encuentran en su serie un 46% de pacientes con cirugias previas
(26,3% una cirugia, 10,2% dos cirugias y 9,5% mas de dos intervenciones de CC)(69). Desde el
punto de vista de la cirugia, refieren desafios adicionales en este grupo de pacientes como
valvulas degeneradas, mas fibrdticas y/o calcificadas, ventriculos disfuncionantes, multiples
adherencias debidas a las esternotomias previas, conductos adheridos y dificultad en los
accesos periféricos. Estas situaciones de mayor complejidad hacen necesario una formacion
especifica también a nivel quirdrgico. Igualmente, los cardidlogos intervencionistas destacan
la necesidad de mantener un volumen alto de intervenciones por centro, asi como la presencia

in situ de un equipo de cirugia cardiaca experto en cardiopatias congénitas para resolver
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potenciales complicaciones urgentes, asi como un equipo multidisciplinar de varias

especialidades con experiencia en este campo (70).

Tengamos en cuenta también que los pacientes con una cardiopatia congénita no sélo
pueden padecer otra cardiopatia adquirida durante su evolucién, sino que son mds propensos
a ello. El desarrollo de enfermedad coronaria, cardiopatia hipertensiva, insuficiencia cardiaca

(IC) y arritmias es bastante frecuente (63).

En general, los motivos cardiovasculares representan aproximadamente el 77% de
todas las muertes en pacientes con CCA, con aproximadamente la mitad atribuible a IC
cronica. En estos pacientes la prevencioén y el tratamiento de condiciones que predisponen a
enfermedades cardiovasculares adquiridas tales como diabetes mellitus, obesidad,
hipertensidn, dislipidemia y/o comorbilidades similares son importantes. Dado el aumento del
riesgo de enfermedad cardiovascular adquirida con la edad, promover un estilo de vida

saludable es importante desde la infancia y juventud.

Por otra parte, este grupo de pacientes presenta otras necesidades concretas de
cuidados, que describimos a continuacidn, entre las que se encuentran la planificacion y/o
contraindicaciones del abordaje anestésico de otras cirugias no cardiacas, consejo vy
seguimiento sobre embarazo y contracepcién en mujeres afectas de CC, el abordaje social y
psicolégico de la enfermedad crénica, pautas y recomendaciones sobre el ejercicio y la
posibilidad de rehabilitacion cardiaca... ademas del conocimiento de las previsibles

complicaciones propias de su cardiopatia de base (57,63,71,72).
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5.2 RIESGO ANESTESICO

Los pacientes con cardiopatias congénitas también pueden requerir cirugia no cardiaca
o no relacionada con la cardiopatia. Presentan un riesgo anestésico elevado, sobre todo por
la hipoxia, la enfermedad vascular pulmonar, el fallo cardiaco y las arritmias (60,61,80). El
riesgo dependera de la naturaleza de la cardiopatia, la extension y el caracter o no urgente de
la intervencién. Por ejemplo, la presencia de cortocircuitos residuales puede causar
embolismos paraddjicos, la enfermedad vascular pulmonar puede impedir un aumento de
perfusidon pulmonar tras una caida de resistencias periféricas con imposibilidad de aumentar
el gasto cardiaco, la cianosis dara lugar a alteraciones hematoldgicas con mayor riesgo de
sangrado y anemia, un ventriculo derecho sistémico puede descompensarse y caer en
insuficiencia cardiaca congestiva, una coartacion adrtica puede dar lugar a tensiones arteriales

elevadas aun tras la reparacién, etc (73).

Antes de cualquier intervencién se debe evaluar el estado general del paciente,
recomenddndose una ecocardiografia para evaluar la funcidon ventricular y circulacion
pulmonar, una radiografia de térax, electrocardiograma, asi como solicitar informacion de
procedimientos previos y posibles anomalias debidas a cirugias mas antiguas, sin olvidar que
con frecuencia puede existir afectacion de otros érganos si la CC forma parte de un sindrome

o en enfermedades adquiridas.

Es necesario que el equipo anestésico esté familiarizado con el manejo de las CCA y
pueda anticiparse y manejar las posibles complicaciones que surjan durante la intervencion.
El manejo postoperatorio también es critico, ya que los pacientes deberan recibir cuidados
especiales como profilaxis antiendocarditis, anticoagulacién, o prevencion de fendmenos

trombéticos y de fallo renal (61-63,73).
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5.3 PROFILAXIS DE ENDOCARDITIS

La endocarditis es la infeccion del endocardio del corazén y grandes vasos por
microorganismos, siendo las estructuras mas frecuentemente afectadas las valvulas cardiacas.
El flujo turbulento causado por los gradientes de presidon provocados por las anomalias
estructurales predispone a la infeccidn en los pacientes con CC. Las condiciones de alto riesgo
son las valvulas protésicas, la endocarditis previa, cualquier CC cianédtica y cualquier CC
reparada con material protésico hasta 6 meses después del procedimiento o de por vida si

persiste shunt o regurgitacion valvular (62).

La principal fuente de bacteriemias es la cavidad oral. Los patégenos comunes
responsables incluyen Streptococcus viridans, especies de Staphylococcus y especies de
Enterococcus (63). Se recomienda la profilaxis antibiética en los casos de riesgo moderado y
elevado, cuando se someten a procedimientos que les sitien en riesgo de bacteriemia, como
procedimientos dentales, genitourinarios, gastrointestinales y respiratorios. Ademads, se
deben aplicar medidas higiénicas no especificas en todos los pacientes, con una buena higiene
bucal y cutdnea, y medidas asépticas durante la asistencia sanitaria y cualquier procedimiento
invasivo. Los piercings y los tatuajes se desaconsejany, en cualquier caso, deben realizarse en

condiciones higiénicas 6ptimas.

Es recomendable que todas estas indicaciones se den verbalmente y por escrito, asi
como dejar reflejada claramente la indicacion de profilaxis en los informes clinicos de los

pacientes.
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5.4 DEPORTE Y REHABILITACION CARDIACA

Al igual que ocurre con los embarazos, el aumento de la supervivencia y la llegada a la
edad adulta de los nifios con CC supone un aumento en el grupo de pacientes que practicaran
deporte, por lo general de forma recreativa. Si bien mas del 90% de los adultos con CC se
categorizan en estadios funcionales NYHA | o Il, es necesario una evaluacién individual antes
de aconsejar sobre la practica deportiva. Este es un tema que preocupa a los afectados, a sus
familias, y a los clinicos, decantandose en la mayoria de las ocasiones por restricciones
innecesarias por precaucion excesiva. Este tema también es abordado por la doctora
Ghandour en su tesis doctoral, donde la actividad fisica realizada por los casos era menor (74).
Es nuestro deber ofrecer un buen asesoramiento que permita una practica deportiva
adecuada y segura para cada tipo de situacién, lo cual repercutira positivamente tanto en el
entrenamiento cardiovascular como en la calidad de vida y la autopercepcién de nuestros

pacientes.

Todas las actividades fisicas se pueden caracterizar segin sus componentes estatico
(necesidad de fuerza) y dindamico (necesidad de resistencia), siendo habitual utilizar la
clasificacién desarrollada por Mitchell et al. (75). Ademads, algunas actividades fisicas pueden
estar asociadas con un mayor riesgo de lesiones si se produce la pérdida del conocimiento
(como nadar o montar a caballo), mientras que otras tienen una alta posibilidad de colisién
corporal o traumatismo con consecuencias graves, como hemorragia, diseccidén adrtica, dafio

de dispositivos o embolizacién.

En 2011 se publicaban en el European Journal of Preventive Cardiology las
recomendaciones pediatricas sobre ejercicio fisico (76), basadas principalmente en
diagndsticos anatdomicos subyacentes, y en 2013 las recomendaciones para adolescentes y
adultos jévenes con CC en el European Heart Journal, con un enfoque funcional basado en el
riesgo hemodinamico y de arritmia subyacente, que se adapta mejor a la evaluacién del
deportista adulto con CC. La ESC publicé en 2020 su “Guia sobre cardiologia del deporte vy el
ejercicio en pacientes con enfermedad cardiovascular” (77), que dedica un apartado a los
pacientes con cardiopatias congénitas del adulto y recoge el método propuesto previamente

de evaluacién funcional en el European Heart Journal de 2013 (figura 3).
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Por tanto, es necesario disponer del material suficiente para una evaluacién funcional
completa de estos pacientes, asi como del conocimiento y la actualizacion clinica pertinentes
para poder asesorar adecuadamente, lo que repercutird en una mejor capacidad fisica y
cardiovascular de nuestros pacientes y un mas que probable menor gasto sanitario a medio-

largo plazo.

1. Ventriculos Sin disfuncion sistolica  Sin disfuncion sistolica Disfuncion sistolica grave

Sin hipertrofia
Sin sobrecarga de Sin hipertrofia

presion
Sin sobrecarga de
volumen

2. Presion arterial ReCESUELERE] Presion arterial Moderately/severely elevated
pulmenar pulmonar baja pulmonar baja pulmonary artery pressure

3. Aorta Sin dilatacion/dilatacion
leve

e volumen r

4. Arritmias Sin arritmia Sin arritmia Carga arritmica significativa

5. Saturacion en ESRNETISE LI Sin ciancsis central Sin cianosis central
reposo/ejercicio

————————

Cuando se aplican Cuand
todas

Alta intensidad Intensidad moderada Baja intensidad
T R oA e Esfuerzo subjetivo en la escala de Borg: 15-17 Eimo s“meg hﬂa Esfuer Do
2 T73 A i Borg: uranie
del deporte FC Jurdn:_ece clentcr’enamlelnlc;ggf?o o dela entrenamiento: 60-75% de la C dur: amiento: < 60%
- < chirant 5 pary 3
e Sobeltontinte, FGC durante la PEGP de la FCmax durante la PECP

Las lineas continuas indican recomendacion. Si se opta por deportes con gran componente estatico, se reduce la intensidad (linea intermitente)

Figura 3. Evaluacion previa a la prdctica deportiva de pacientes con cardiopatias congénitas. Fuente:
Guia ESC 2020 sobre cardiologia del deporte y el ejercicio en pacientes con enfermedad cardiovascular:
Grupo de Trabajo sobre cardiologia del deporte y ejercicio en pacientes con enfermedad cardiovascular

de la ESC. Rev Espaiiola Cardiol. 2021;74(6):545.e1-545.e73.
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5.5 EMBARAZO

Dado que la poblacién adulta con CC esta creciendo, cada vez hay mas mujeres con
cardiopatias congénitas que alcanzan la edad reproductiva. En los paises occidentales, la
cardiopatia de la madre es la principal causa de muerte materna durante el embarazo (78).
Por otra parte, el aumento de la edad materna se asocia mas frecuentemente con un aumento
de la prevalencia de los factores de riesgo cardiovascular, sobre todo diabetes mellitus,

hipertensidn y obesidad (79,80).

Como sabemos, el embarazo induce cambios en el sistema cardiovascular para satisfacer
el aumento de la demanda metabdlica de la madre y el feto. Las mujeres con cardiopatia
pueden tener una adaptaciéon hemodindmica subdéptima, a lo que se une el estado de
hipercoagulabilidad y los cambios farmacocinéticos para muchos farmacos. Ademas, las
adaptaciones fisiolégicas al embarazo influyen en la valoracion y la interpretacién de la
funcién cardiaca y el estado clinico de la madre. Las mujeres con cardiopatia tienen mayor
riesgo de complicaciones obstétricas, como parto prematuro, preeclampsia y hemorragia
posparto. Se producen complicaciones neonatales en un 18-30% de las pacientes con
cardiopatia, con una mortalidad neonatal del 1-4%. Los eventos maternos y neonatales estan
muy correlacionados. Aunque se han identificado los factores predictores de complicaciones

maternas y neonatales, no existen modelos de prediccidn validados.

En 2018 la ESC publico las nuevas “Guias sobre el tratamiento de las enfermedades
cardiovasculares durante el embarazo” (71). En ellas, se hace hincapié en que todas las
mujeres con enfermedad cardiaca o adrtica conocida que deseen gestar reciban un
asesoramiento oportuno previo al embarazo. Es fundamental la toma de decisiones
informada. Se deben discutir diversos aspectos, como el prondstico a largo plazo, las tasas de
fertilidad y abortos, el riesgo de recurrencia de la cardiopatia congénita, el tratamiento
farmacoldgico, el riesgo y el prondstico para la madre, el prondstico esperado para el feto y
los planes para el control del embarazo y el parto. Se debe organizar un plan de tratamiento
multidisciplinar y valorarlo con la paciente. Es importante prestar atencién en este momento
a los habitos de vida poco saludables, como el sobrepeso, el tabaquismo y el consumo de

alcohol, ya que estos pueden tener un impacto importante.
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La Organizacién Mundial de la Salud elabord una escala especifica para estas pacientes,

la “Escala de clasificacion del riesgo cardiovascular materno de la Organizacién Mundial de la

Salud modificada”, abreviada como OMSm (tabla 1). Estratifica el riesgo cardiovascular

durante la gestacién en 5 niveles segun diferentes factores, entre los que se incluyen la

presencia de distintas CC y su situacion funcional.

OMSm I

OMSm 11

OMSm [T

OMSm 11

OMSm IV

Diagnéstico
(sila cardiopatia va bien
v no se complica)

Pequeiio o leve

- Estenosis pulmonar

- Ductus arteriosus
permeable

— Prolapso de la valvula
mitral

Lesiones simples
reparadas con éxito
(defecto septal auricular

0 ventricular, ductus
arteriosus permeable,
drenaje venoso pulmonar
anémalo)

Latidos ectopicos aislados,
auriculares o ventriculares

Defecto septal auricular
o ventricular no operado
Tetralogia de Fallot
reparada

La mayoria de las
arritmias (arritmias
supraventriculares)
Sindrome de Turner

sin dilatacidn adrtica

Disfuncidn del VI leve (FE
> 45%)

Miocardiopatia
hipertréfica

Valvulopatia nativa o del
tejido que no se considere
OMS 1 0 IV {estenosis
mitral leve, estenosis
afirtica moderada)
Sindrome de Marfan u
otras EHAT sin dilatacién
adrtica
Aorta<45mmen la
enfermedad adrtica
asociada con valvula
adirtica bicdspide
Coartacidn reparada
Defecto del septo
auriculoventricular

Disfuncion del VI
moderada (FE 30-45%)
Miocardiopatia periparto
previa sin deterioro
residual de la funcién
del V1

Protesis mecdnica
Ventriculo derecho
sistémnico con funcién
ventricular normal o
ligeramente deprimida
Circulacién de Fontan
Cuando la paciente esté
bieny sin afeccién de la
funcién cardiaca
Cardiopatia ciandtica no
reparada

Otra cardiopatia compleja
Estenosis mitral moderada
Estenosis adrtica grave
asintomadtica

Dilatacién adrtica
moderada (40-45 mm en
el sindrome de Marfan u
otras EHAT; 45-50 mm
en la vilvula adrtica
bictspide, el sindrome de
Turner con ITA de

20-25 mm/m?, tetralogia
de Fallot < 50 mm)
Taquicardia ventricular

Hipertensifin arterial
pulmonar

Disfuncitn del VI grave (FE
< 30% o NYHA III-IV)
Miocardiopatia periparto
previa con cualguier
deterioro residual de la
funcin del VI

Estenosis mitral grave
Estenosis adrtica grave
sintomatica

Ventriculo derecho
sistémico con funcién
ventricular moderada o
gravemente deprimida
Dilatacidn adrtica grave
(> 45 mm en el sindrome
de Marfan u otras EHAT;
» 50 mm en la vdlvula
adrtica biclspide, el
sindrome de Turner con
ITA > 25 mmym?, tetralogia
de Fallot > 50 mm)
Ehlers-Danlos vascular
(Re)coartacién grave
Circulacién de Fontan con
alzuna complicacion

Riesgo

Sin aumento detectable

en el riesgo de mortalidad
maternay sin aumento (o
aumento leve) en el riesgo

Aumento pequefio en
el riesgo de mortalidad
materna o aumento
moderado en el riesgo

Aumento intermedio en
el riesgo de mortalidad
materna o aumento de
moderado a grave en el

Aumento significativo
del riesgo de mortalidad
materna o de morbilidad
grave

Riesgo muy alto de
mortalidad materna
o morbilidad grave

de morbilidad. de morbilidad riesgo de morbilidad

Tasa de eventos cardiacos 25-50% 5,7-10,5% 10-19% 19-27% A0-100%

Maternos

Asesoramiento Si Si Si Si: se precisa Si: el embarazo esta

ASesoTamiento experto contraindicado; si se

produjera embarazo,
se debe estudiar
la posibilidad de
interrumpirlo

Atencién durante el Hospital local Hospital local Hospital de referencia Centro con experiencia en  Centro con experiencia en

embarazo embarazo y cardiopatia embarazoy cardiopatia

Visitas de seguimiento 102 veces 1 vez cada trimestre Bimensuales Mensuales o bimensuales  Mensuales

minimas durante el

embarazo

Lugar del parto Hospital local Hospital local Hospital de referencia Centro con experiencia en  Centro con experiencia en

embarazo y cardiopatia

embarazoy cardiopatia

Tabla 1. Clasificacion del riesgo cardiovascular materno de la OMS modificada. FE: fraccidn de eyeccidn,

VI: ventriculo izquierdo, NYHA: classe funcional de la New York Heart Association, EHAT: enfermedad

hereditaria de la aorta toracica, ITA: indice de tamafio adrtico. Fuente: Guia ESC 2018 sobre el

tratamiento de las enfermedades cardiovasculares durante el embarazo. Rev Espafiola Cardiol.

2019;72(2):161.e1-161.e65.
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Para las mujeres con riesgo moderado o alto de complicaciones durante el embarazo
(riesgo de clase lI-1lI, Il y IV de la OMSm), el asesoramiento previo al embarazo y el tratamiento
durante la gestacion y el periparto debe llevarse a cabo por un equipo multidisciplinar en un
centro con experiencia. Los tratamientos de fertilidad estdn contraindicados para las mujeres
con riesgo de clase IV, y se deben valorar cuidadosamente para las de riesgo de clase lll o
anticoaguladas. Los requerimientos basicos del equipo que atenderia a estas pacientes son un
cardidlogo, un obstetra y un anestesista, todos con experiencia en el tratamiento de
embarazos de riesgo en mujeres con cardiopatia. Dependiendo de la situacién individual,
puede haber participacion de otros expertos, como genetistas, cirujanos cardiotordcicos,
cardidlogos pedidtricos, especialistas en medicina fetal, neonatélogos, hematdlogos,
enfermeras especializadas y neumdlogos, entre otros. Este equipo también puede discutir
casos procedentes de otros centros, de modo que no sea necesario que cada hospital tenga
su propio equipo multidisciplinar. Las conclusiones y recomendaciones deben presentarse y

estar disponibles las 24 horas del dia (71).
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5.6 NEURODESARROLLO

Mucho se esta hablando uUltimamente sobre el neurodesarrollo y las capacidades
cognitivas de los pacientes afectos de CC. La tesis doctoral de la neuropediatra Diana
Ghandour Fabre publicada en 2020 se centré en la descripcion del dafio cerebral sobrevenido
secundario a CEC (74). Segun este trabajo, el 50% de los nifios afectos de CC compleja
presentan algun grado de alteracidn del neurodesarrollo, pudiendo esta alteracidon implicar
afectacion cognitiva media, en la motricidad gruesa y fina, en las funciones ejecutivas,
interaccion social, atencion y alteracidn de la comunicacidn. Este trabajo encuentra retraso en
desarrollo del lenguaje y necesidad de escolarizacion con apoyos especificos en mayor
frecuencia que en controles sanos. En sus conclusiones hace referencia a cédmo las
cardiopatias congénitas severas presentan con mayor frecuencia factores de riesgo de dafio
cerebral sobrevenido (DCS) que las menos graves, como son la menor edad, cirugia mas
temprana, tiempos de isquemia y CEC mayores, estancias en UCI, necesidad de ventilacién
mecanica, empleo de drogas vasoactivas mas tiempo o hipotensién arterial tras la cirugia. La
valoracion cognitiva global se encuentra dentro de la media poblacional, pero las CC severas
presentan peores valoraciones cognitivo/ejecutivas que las mads leves. Remarca por tanto la

necesidad de mayores controles de imagen y electroencefalograficos en estos pacientes.

Una revisidon realizada en la Comunidad de Madrid aborda el problema del
neurodesarrollo y las necesidades educativas espaciales de los nifios intervenidos de CC (81).
Se valord, con la Escala de Desarrollo Infantil Bayley-Ill, a infantes cardidpatas (M = 25.3
meses), en el Hospital Universitario La Paz, en el Hospital 12 de Octubre y en la Fundacion
Menudos Corazones. De los 90 participantes, el 68% presenta un desarrollo cognitivo dentro
del promedio, sucediendo lo mismo en las areas del lenguaje (42%) y motora (44%). En estas
Ultimas se evidencia un desarrollo normal-lento (35% y 24%, respectivamente) y limitrofe
(15% y 12%). La revision de la literatura cientifica al respecto corrobora que tanto el drea
comunicativa-linglistica como la motora son las dimensiones del desarrollo que presentan
mayores alteraciones. Se observa como la prolongaciéon quirdrgica a partir de 91 minutos
afecta a estas areas del desarrollo, situdndose en un nivel medio-bajo (89-80) segun la
clasificacién cualitativa de la Escala de Desarrollo Infantil Bayley-lll, mientras que en las

intervenciones que tienen una duracién igual o inferior a 90 minutos los infantes alcanzan
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mejores resultados. La revision concluye que, para tratar las necesidades transitorias o
permanentes que se puedan generar, es preciso realizar un seguimiento del desarrollo,
recomendando valoraciones en distintos rangos de edad (12 meses, 24 meses, 36 meses, 6-7
afios, 10-11 afos), coincidiendo algunos de ellos con la incorporacién a las distintas etapas
educativas como educacién infantil (36 meses) y educacién primaria (6-7 afios). De esta forma
se podria detectar la presencia de dificultades de aprendizaje y dotarles de apoyos educativos
gue se ajusten a sus necesidades, permitiendo reconducirles positivamente en su desarrollo.
Recomienda que estos menores sean derivados a los programas de Atencion Temprana tras

su nacimiento e intervencién quirurgica.

Si bien estos trastornos pueden ser evidentes en la primera infancia, no desaparecen
en la transicién a la adolescencia y la edad adulta. En la medida en que se requiere dominar
tareas mas complejas, las dificultades se expresan en menor rendimiento académico y laboral,
alta prevalencia de depresién, ansiedad y trastorno de estrés, que dificultan el completo
desarrollo psicosocial, afectando de esta manera negativamente a la funcionalidad y calidad
de vida. En el adulto mayor, la evidencia sugiere mayor riesgo de demencia y demencia de

inicio temprano (82).

Tradicionalmente, este mal resultado se consideraba consecuencia de las alteraciones
del desarrollo cerebral por la cirugia a la que son sometidos los bebés con cardiopatias, pero
en los ultimos anos se ha demostrado cdmo muchos de los cambios estructurales cerebrales
estdn vya presentes desde la etapa prenatal. Un articulo publicado en Ila
revista Ultrasound in Obstetrics & Gynecology, realizado por el equipo de BCNatal-Fetal
Medicine Research Centre del Hospital Sant Joan de Deu de Barcelona, ha demostrado
que fetos con cardiopatias congénitas mayores presentaban un cuerpo calloso menor en el
tercer trimestre de gestacion (32-36 semanas) en comparacion con fetos sin patologia, siendo
estas diferencias mas notables en el grupo de cardiopatias asociadas a mayor reduccion del

aporte de oxigeno y nutrientes al cerebro (83).

Durante la vida fetal, cambios en el aporte de nutrientes y concentracidon de oxigeno
en el cerebro pueden generar cambios en el volumen del cerebro, la maduracidn cortical y la
maduracion de la sustancia blanca, afectando sobre todo a aquellos fetos con cardiopatias

que tienen un flujo cerebral esperado con menor concentracidon de oxigeno. La sustancia
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blanca es el componente principal del cuerpo calloso, que se correlaciona con el desarrollo y
maduracion del cerebro. El volumen de este se puede medir mediante una técnica

relativamente sencilla como la neurosonografia transvaginal (figura 2).

Figura 2. Vision mediosagital del cuerpo calloso en un feto normal de 34 semanas (a) y en un feto de

34 semanas con cardiopatia congénita severa de clase A (b), mostrando un drea significativamente
menor el segundo. La reduccion es mds marcada en el tercio posterior, istmo y splenium (flechas).
Fuente: Corpus callosum size by neurosonography in fetuses with congenital heart defect and
relationship with expected pattern of brain oxygen supply. Pérez-Cruz et al. Ultrasound Obstet Gynecol

2022; 59: 220-225.

La Guia de la AHA 2018 incluye un pequefio apartado dedicado a este tema (63). Afirma
que los trastornos del desarrollo en las CC, como capacidad cognitiva disminuida, trastornos
de la atencion, dificultad en habilidades sociales y comunicacion, ansiedad y depresidn, estan
presentes y suelen ser infradiagnosticados. Recomienda por tanto cribados psicolégicos y
tratamientos para mejorar la calidad de vida. Esto es especialmente importante en el caso de

asociacién a sindromes como la Trisomia 21 o la Microdeleccidn 22q11.

En un reciente articulo de la Revista Colombiana de Cardiologia (82) los autores revisan
las recomendaciones de practica clinica para el manejo neurocognitivo en pacientes con
cardiopatias congénitas. Concluyen que, en general, el nivel de evidencia en el que se basan
las recomendaciones es bajo. En la mayoria de los casos las recomendaciones no son

especificas, carecen de indicadores y no estan contextualizadas en un analisis de los recursos,
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barreras y facilitadores para llevarlas a la practica, lo cual afecta su aplicabilidad clinica y
dificulta su implementacién. No obstante, la valoracién del riesgo-beneficio es en todos los

casos positiva.

Por todo esto, estos pacientes merecen una especial atencion desde etapas tempranas
que permita detectar y tratar lo mdas precozmente los posibles déficits neuroldgicos para evitar
una mayor carga psicoldgica y social. Igualmente, y durante la edad adulta, es necesario tener
en cuenta la posibilidad de limitaciones en el lenguaje o motoras que condicionen por ejemplo
las expectativas laborales, precisando de adecuacién de puestos de trabajo o continuacién de

apoyo educativo.
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5.7 ABORDAIJE SOCIAL Y PSICOLOGICO

Este es un tema tratado también en las guias americanas y europeas (62,63) como
mencionamos previamente, asi como por la doctora Ghandour en su tesis doctoral (74), que
observa como las familias de nifios afectos de CC presentan un nivel socioeconémico inferior
(viviendas mas antiguas, mayor nimero de fumadores en domicilio, menor nivel de estudios
alcanzados, renta mensual familiar inferior con respecto a los controles sanos, asi como mayor

riesgo de alteracidon conductual y emocional que la poblacion pediatrica espaiiola).

Un estudio publicado por Loup et al. (84) examind la calidad de vida de los pacientes
adultos con cardiopatias congénitas basandose en cuatro aspectos fundamentales: el
funcionamiento fisico, las limitaciones causadas por problemas de salud, el dolor corporal, y
el estado general de salud, demostrando que la calidad de vida de los pacientes adultos con
CCtras la cirugia es buena, sin existir diferencias significativas entre los distintos diagndsticos,
e incluso comparada con la poblacidn estandar de la misma edad y género. Aun asi, remarca
la importancia de un estricto seguimiento por equipos especializados, incluyendo la
colaboracién de psicologos y trabajadores sociales, dado que si se encontrd tendencia a
presentar mayores trastornos psicosociales. Otros estudios han mostrado también una mayor
incidencia de padecer trastornos de la imagen corporal y para relacionarse, sobre todo en

mujeres y asociado a la mayor proteccidn paterna (85).

Las recomendaciones del Working Group on Grown-up Congenital Heart Disease of the
European Society of Cardiology, asi como las recogidas en la Guia ESC 2020, recomiendan al
menos un psicélogo y un trabajador social en los equipos de CCA (10,62), algo que, como ya

hemos mencionado, no se cumple en la mayoria de centros de Espaia ni Europa (11,12,86).

A nivel laboral se han de analizar el estado fisico, psicolégico y mental del paciente
para elegir la correcta opcién de trabajo. Se ha de tener en cuenta que los pacientes con
cardiopatias severas o tratamientos médicos como anticoagulacién no deben ocupar puestos
gue requieran esfuerzo fisico ni en los que la vida de otros dependa de ellos (62). En este
sentido es importante orientar los estudios durante la adolescencia y primera juventud.

Por otra parte, la cardiopatia congénita puede ser causa de discapacidad. El Real
Decreto 1971/1999, de 23 diciembre, establece los criterios técnicos para la valoracion de la

discapacidad y del grado de minusvalia (87). La discapacidad de Clase 2 (1 a 24%) se puede dar
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ya en clase funcional 2 de la NYHA en presencia de, por ejemplo, dilatacidon de cdmaras que
precise tratamiento médico, condicién que pueden cumplir muchos de los pacientes adultos
con CC. Es importante tener en cuenta también la problematica a la hora de contratar los
seguros de vida y salud. La disponibilidad de seguros varia ampliamente segun paises y los
costes de los tratamientos médicos son de gran importancia para las compafiias. En Espaiia,
el problema es menos acuciante, ya que disponemos de la red generalizada de |la Sanidad
Publica, si bien esta debe desarrollar estrategias para el manejo dptimo de estos pacientes,

evitando el impacto negativo que puede ocasionar tanto financiera como asistencialmente.
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6. RECOMENDACIONES DE LAS GUIAS INTERNACIONALES SOBRE CUIDADO Y
SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES ADULTOS CON CARDIOPATIAS CONGENITAS

Las actuales guias americanas y europeas recomiendan que todos los adultos jévenes
afectos de CC sean valorados en un centro especializado para determinar el nivel y la
frecuencia del seguimiento que precisan (62,63). Las guias europeas en su version de 2010 ya
recomiendan que ese seguimiento se estratifique en 3 niveles (88):

1) Pacientes que requieren seguimiento de forma exclusiva en un centro

especializado en CCA.

2) Pacientes que pueden tener un seguimiento conjunto por parte de un cardidlogo

general y otro especializado.

3) Pacientes que pueden ser manejados en clinicas cardiolégicas generales, con

acceso a cuidados especializados si fuera preciso.

Dado que la mayoria de pacientes afectos de CC, aun habiendo sido intervenidos
mediante cirugia o intervencionismo percutdneo, no pueden considerarse como “curados”
sino mas bien como “paliados”, la European Society of Cardiology publicé en 2014 unas
recomendaciones para la organizacidn de los cuidados en pacientes adultos con CC (10). Estas
recomendaciones son también recogidas en la revisidon de Laura Hays del Arkansas Children’s
Hospital (51) y son las siguientes:

e Los centros de CCA deberian estar localizados cerca de los centros de cardiologia
infantil y de cirugia cardiaca congénita. En el caso de no ser posible
geograficamente, deben tener un programa sélido y bien establecido de transicidn,
con rutas clinicas y colaboracién entre centros.

e Deben tener disponibles todas las especialidades médicas, pues los pacientes con
CCA pueden tener otras comorbilidades. En especial hacen referencia a cirugia
general y traumatoldgica, ginecologia y obstetricia, nefrologia y hepatologia.

e Deben tener un centro de referencia de trasplante cardiaco con experiencia en
CCA.

e Deben contar con al menos dos cardidlogos expertos en CCA, dos especialistas en

imagen cardiaca, dos intervencionistas, dos cirujanos y anestesistas de CCA y al
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menos un electrofisidlogo con experiencia. Recomiendan si es posible al menos dos
enfermeros especialistas y la posibilidad de acceso a servicios psicosociales.

e Todas las instalaciones de diagndstico deben estar disponibles y facilmente
accesibles. Deben contar con laboratorios de cateterismo cardiaco (incluidas todas
las intervenciones) y de electrofisiologia (con sistemas de mapeo y ablacién), asi
como instalaciones para la implantacion de marcapasos y desfibriladores. Los
quirdfanos cardiacos deben estar totalmente equipados y una unidad de cuidados

intensivos es obligatoria.

Otro de los aspectos importantes a la hora del cuidado de los pacientes afectos de CCA
es la formacién y entrenamiento de los profesionales que les atienden. En este sentido, la ESC
recoge las inquietudes sobre el déficit de formacidn tanto en cardidlogos de adultos, poco
acostumbrados a manejar este tipo de patologias, y cardiélogos pediatricos, menos
acostumbrados a manejar complicaciones tipicas de la edad adulta.

Esta diferencia en las habilidades de cardiélogos pediatricos y de adultos son también
recogidas en el estudio de la Universidad de Minnesota (89), donde se recoge que los
cardidlogos de adultos presentan mejores tasas de recomendaciones en profilaxis de
endocarditis (68%), ejercicio fisico (72%), cribado de consumo de téxicos como el tabaco
(86%), cribado de dislipemia (63%), manejo de la hipertensién arterial (94%) y contracepcién
y embarazo (69%), mientras que los cardioldgicos pediatricos se centraban mas en el cribado
de la obesidad (97%) y de la hipertensién arterial (89%), sin apenas intervencion en el resto
de comorbilidades.

La ESC recomienda por tanto un periodo de entrenamiento especifico en CCA de hasta
24 meses en centros acreditados de CCA (10,88), asi como una serie de habilidades especificas

y cuantificables (tabla 2).
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Outpatients [majority with great or moderate complexity (see =400
Supplementary material online, Table 52 and 53]
Inpatients =200
Echocardiography in CHD
TTE performed =250
TEE performed =50
CMR/CT in CHD
Interpreted =50

Heart catheterization in CHD

Interpreted =30
Catheter intervention in CHD

Farticipated =20
Electrophysiclogy in CHD

Participated =5

Tabla 2. Recomendaciones especificas para la formacién en la subespecialidad de cardiopatias
congénitas del adulto. Fuente: Recommendations for organization of care for adults with congenital
heart disease and for training in the subspecialty of ‘Grown-up Congenital Heart Disease’ in Europe: a
position paper of the Working Group on Grown-up Congenital Heart Disease of the European Society

of Cardiology. European Heart Journal (2014) 35, 686—690.

Desde el Westmead Hospital de Sydney recogieron las caracteristicas de los pacientes
remitidos a su unidad de referencia en CCA para cuidados especificos entre 2013 y 2016 (53).
Durante ese periodo fueron remitidos 309 pacientes mayores de 16 ainos. De estos, 115 fueron
remitidos por cardidlogos especialistas en CC, 134 por cardiélogos generales, 45 por el médico
de cabecera y 15 por otros equipos médicos. De los remitidos por especialistas, todos fueron
remitidos como parte del programa de transicion a adultos. De los remitidos por no
especialistas, 128 solicitaban valoracion médica especializada en ausencia de sintomas, 34
solicitaban valoracién por nuevos hallazgos en el estudio de imagen, 19 por la aparicion de
algun problema clinico, 10 para manejo y consejo sobre gestacion y 3 por la aparicion de
arritmias. La desviacidon de las guias de seguimiento y manejo fue mas comun en pacientes
derivados de no especialistas, asi como las complicaciones mayores o catastroficas. Estas
complicaciones también fueron mas frecuentes en pacientes complejos y en aquellos que

presentaron pérdida de seguimiento. Concluye que el cuidado especializado de estos
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pacientes podria evitar unos 40.000 eventos adversos en el periodo de 10 afios en paises
desarrollados, siendo este numero incluso mayor si se incluyeran los pacientes con
cardiopatias menos severas.

Por otra parte, varios estudios ponen de manifiesto el aumento de recursos
consumidos por estos pacientes. La universidad de Washington hace un estudio sobre el uso
de recursos en los ultimos 30 dias de vida (52), dado que la esperanza de vida es menor que
la poblacién general en aquellos afectos de cardiopatias moderadas y complejas, siendo las
causas principales de muerte el fallo cardiaco, las arritmias letales y el dafio en otros érganos.
Estos pacientes presentan mayores tasas de ingreso, estancia en UCl y muerte en el hospital
que los pacientes afectos de cancer. Este estudio se realizé en colaboracién con el Cambia
Palliative Care Center of Excellence de la universidad, por lo que hace hincapié en la necesidad
de desarrollar los cuidados paliativos y los planes de fin de vida en este grupo de pacientes.
Similares datos refiere un estudio australiano en cuanto a tasas de hospitalizacién de

pacientes con CCA comparados con pacientes no afectos de CCA en Quebec (55).

Varios de estos estudios ponen el foco en los costes que supone y supondrd no
optimizar el cuidado de estos pacientes (52-55), siendo 1 de cada 5 muertes en pacientes con
CC prematuras o evitables. La muerte prevenible, las consecuencias clinicas adversas evitables
y las hospitalizaciones innecesarias son un hecho bien descrito para esta poblaciéon de
pacientes cuando no hay acceso adecuado a la atencion especializada. Los servicios de
cardiologia pediatrica siguen siendo el pilar del manejo de la CC, pero si los servicios de CCA
no se planifican y financian adecuadamente, los beneficios de la gran inversion financiera,
médica y social realizada durante la nifez se perderan debido a la mortalidad y morbilidad

evitables en la adolescencia y la edad adulta (90).

Para formular un plan estratégico para la atencién de esta poblacién es necesario
entenderla en términos de su tamafio y tasa de crecimiento, los recursos disponibles
actualmente, los beneficios de los servicios especializados de CCA y los costes y consecuencias

de no optimizar sus cuidados (55).
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6.1 RECOMENDACIONES DE SEGUIMIENTO DE LA GUIA EUROPEA DE 2020

Segln la Guia europea de 2020 (62), un esquema del seguimiento general de los

pacientes con CCA podria ser el siguiente:

Tabla 3. Principales CC con sus lesiones residuales mas frecuentes y

recomendado segun la ESC. Elaboracién propia.

pautas de seguimiento

Cardiopatia

Lesiones Residuales

Seguimiento

Pruebas

CIA

Civ

DSAV

DAP

Cardiopatias
obstructivas
izquierdas

Cardiopatias
obstructivas
derechas

Anomalia de
Ebstein

ToF

TGA

Shunt. HTP. Arritmias
auriculares.

Shunt. Ao, IT. Disfuncion
VI. HTP. Desarrollo de VD
de doble cdmara. Bloqueos
AV.

Shunt. Disfuncién valvular.
Dilatacién/disfuncion
VI/VD. HTP. Obstruccién
TSVI. Arritmias.

HTP. Dilatacién/disfuncion
VI.

IAo. Dilatacidn raiz adrtica.
Hipertrofia VI. Reestenosis.
HTA. Aneurismas. Bloqueo
AV o de rama izquierda.

EP, IP. Blogqueo de rama
derecha.
Dilatacion de VD.

IT. Disfuncion VD. Shunt.
Arritmias auriculares. BAV.

Shunt. IT, IP, EP. Dilatacién
raiz adrtica +/- |1Ao.
Disfuncion VD/VI. Estenosis
ramas pulmonares.
Arritmias.

Primeros 2 anos tras
cirugia: ¢/ 6 meses,
después, ¢/ 3 —5 afios.
Primeros 2 aios tras
intervencion, ¢/ 6 meses.
Con lesiones residuales:
anualmente.

Sin lesiones residuales: ¢/
2-5 afios.

Sin lesiones residuales:
cada 2-3 ainos.

Con lesiones residuales:
anualmente.

Sin lesiones residuales: no
precisan seguimiento tras 6
meses de la intervencion.
Con lesiones residuales:
cada 1-3 afios.

Al menos anualmente

Con IP moderada-severa: al
menos anualmente
Con EP/IP leve: cada 5 afios

Al menos anualmente
Al menos anualmente
*Profilaxis El si valvula
protésica y durante 6

meses si parche sin valvular

A | menos anualmente

Ecocardiografia + ECG
Holter opcional

Ecocardiografia + ECG
Holter opcional

Ecocardiografia + ECG
Holter, ergometria y/o
cateterismo derecho
segun sintomas.
Ecocardiografia + ECG
RMC para cuantificar
QP:QS

Cateterismo

Ecocardiografia + ECG
MAPA y Holter
regulares

RMC o TAC aorta ¢/ 3-5
anos

Cribado malformaciones
vasculares cerebrales
Ecocardiografia + ECG
RMC periddica para
evaluar lado derecho
Holter regularmente
Ecocardiografia + ECG
RMC periddica para
evaluar lado derecho
Eocardiografia + ECG
RMC regularmente
Holter recomendable

Ecocardiografia + ECG
Holter regular
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o Correccion fisioldgica (switch atrial):
Disfuncién VD sistémico. IT. Disfuncién
sinusal. Arritmias (Flutter
cavotricuspideo, TV polimérfica o FV).
Estenosis bafles o shunts. Estenosis
VVPP. HTP postcapilar.

o Correccidon anatémica (switch arterial):
Dilatacion de neoaorta. Estenosis
pulmonar supravalvular y/o de ramas.

o Correccion de Rastelli: Estenosis o
insuficiencia del conducto. Endocarditis.
Arritmias.

TGAcc

Disfuncion VD sistémico.
IT. Obstruccion TSVI.
Bloqueo AV completo.
Arritmias ventriculares.
Shunt. Disfuncién VD/VI.
Arritmias. HTP
segmentaria. Estenosis
pulmonares.

AP con CIV

Conducto VD- Endocarditis. Estenosis.

AP Aneurismas. Disfuncién VD.

Arritmias.

Arritmias
supraventriculares.
Bronquitis plastica.
Enfermedad hepatica.
Hipertension portal.
Enteropatia pierde-
proteinas.

Cianosis. ICC. Bloqueo AV.
Arritmias. ACV, absceso
cerebral. Endocarditis.

Fisiologia de
Fontan

Corazoén
Univentricular
(sin reparar)

Anomalias
Coronarias

Isquemia e IAM. Disfuncidn
VI/VD.

*Profilaxis El si conducto
VD-AP.

Al menos anualmente

Al menos anualmente

Al menos anualmente
*Profilaxis de El para todos
los pacientes

Al menos cada 6 meses
*Profilaxis El si
intervencion en los ultimos
6 meses, valvula protésica,
shunt residual o El previa.

Al menos cada 6 meses
*Profilaxis El en todos los
pacientes

No especificado

Cateterismo para
presiones pulmonares
RMC

Coronariografia

Ecocardiografia + ECG
Holter
RMC para evaluar VD

Ecocardiografia + ECG
RMC, TAC toracico y/o
cateterismo para buscar
colaterales
aortopulmonares
Ecocardiografia + ECG
RMC

Cateterismo derecho
Ecocardiografia + ECG
RMC. Cateterismo.
Ergoespirometria
Estudio imagen
hepatico

Hemograma, perfiles
férrico, hepatico y renal
Ecocardiografia + ECG
RMC, Cateterismo,
Ergometria
Hemograma, perfiles
férrico, hepatico y renal
Ecocardiografia + ECG
AngioTAC coronarias

En general, podemos decir que aquellas cardiopatias mas severas o moderadas con

lesiones residuales deben valorarse cada 6-12 meses, mientras que las leves sin lesiones

pueden ser seguidas cada 3-5 anos e incluso ser dadas de alta tras un periodo razonable. Esta

guia recomienda también una serie de pruebas complementarias durante el seguimiento, que

no se limitan Unicamente a la ecocardiografia y el electrocardiograma y que incluyen otras

pruebas de imagen mas especificas, asi como cribado de arritmias, mediciéon de presiones

pulmonares mediante cateterismo o estudio hepatico.
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6.2 RECOMENDACIONES DE SEGUIMIENTO DE LA GUIA AMERICANA DE 2018

Por su parte, la guia americana de 2018 (63) es bastante mas especifica y clasifica a las
CC de forma similar segin su severidad en simples, de moderada complejidad o de gran
complejidad, anadiendo una valoracion de su estado fisioldgico, que clasifica en 4 niveles
(tabla 4). Esto se justifica con el hecho de que pacientes con la misma anatomia inicial pueden

haber tenido distintas reparaciones y resultados, con consecuencias fisioldgicas diversas.

Physiological Stage S

A NYHA FC Il symptoms

Significant (moderate or greater) valvular disease; moderate or greater

NYHA FC | symptoms

ventricular dysfunction (systemic, pulmonic, or both)

No hemodynamic or anatomic sequelae

Moderate aortic enlargement

No arrhythmias

Venous or arterial stenosis

Normal exercise capacity

Mild or moderate hypoxemia/cyanosis

Hemodynamically significant shunt

Normal renal/hepatic/pulmonary function

Arrhythmias controlled with treatment

Pulmonary hypertension (less than severe)

End-organ dysfunction responsive to therapy

NYHA FC Il symptoms

Mild hemodynamic sequelae (mild aortic enlargement, mild ventricular NYHA FC IV symptoms

enlargement, mild ventricular dysfunction) Severe aortic enlargement

Mild valvular disease Arrhythmias refractory to treatment

Severe hypoxemia (almost always associated with cyanosis)

Trivial or small shunt (not hemodynamically significant)

Severe pulmonary hypertension

Arrhythmia not requiring treatment
Eisenmenger syndrome

Abnormal objective cardiac limitation to exercise Refractory end-organ dysfunction

Tabla 4. Clasificacion anatomofisioldgica de las cardiopatias congénitas del adulto de la AHA 2018.
Fuente: 2018 AHA/ACC Guideline for the Management of Adults With Congenital Heart Disease: A
Report of the American College of Cardiology/American Heart Association Task Force on Clinical

Practice Guidelines. Circulation. 2019;139(14):e698-800.

En base al tipo de CC y a esta clasificacion, las recomendaciones de frecuencia de
seguimiento y pruebas a realizar son mas o menos complejas. En nuestro medio es mas
utilizada la clasificacién europea, por lo que no ahondaremos en la americana, dado que se

proponen actuaciones similares en ambas.
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7. SITUACION ACTUAL DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS DEL ADULTO

Como hemos mencionado, actualmente ya hay mas adultos afectos de cardiopatias

congénitas que nifios (62) y se prevé un aumento progresivo en los proximos afios.

Hasta 108 centros de CCA de EEUU participaron en la reunién anual de la International
Society for Adult Congenital Heart Disease de 2013. En esta reunidn se concluyd que en Europa
y Norteamérica hay 2.9 centros especializados por cada 10 millones de habitantes,
concentrando el mayor numero de centros a nivel global. Australia, India y Japdn poseen
también mas de 1 centro por cada 10 millones de habitantes, estando por delante del resto
de paises en Asia, Sudamérica y Africa, los cuales cuentan con menos de 1 centro por cada 10

millones de habitantes (51).

La primera red asistencial de CCA se fundé en Canada en octubre de 1991 e incluye 15
centros (8 de nivel 1) para atender a una poblacién de 37 millones. En Reino Unido, para una
poblacion de 66 millones, hay 11 centros de nivel 1 y 5 centros de nivel 2 reconocidos. La
asistencia de los adultos con CC en Estados Unidos estd menos estructurada, pero algunos
paises europeos (como Paises Bajos, Alemania y Suiza) han seguido los pasos de Canadd y
Reino Unido estableciendo una red de centros de nivel 1 y 2 para la asistencia de esta

poblacién.

El desarrollo en Espafia de la asistencia especializada de las CCA ha seguido un curso
paralelo. En un reciente articulo publicado en la Revista Espanola de Cardiologia, Oliver-Ruiz
et al. presentan un analisis integrado de la estructura organizativa y la actividad asistencial de
los centros que atienden a pacientes con CCA en Espaia, asi como de las caracteristicas
clinicas de los pacientes tratados en dichos centros (12). Los autores realizaron en 2014 una
encuesta entre centros espafioles con actividad conocida en el tratamiento de pacientes con
CCA, seleccionaron aquellos con al menos 1 consulta especializada y los dividieron en 2 grupos
(nivel 1 y nivel 2) en funcidn de su estructura asistencial. En total, 24 centros disponian de al
menos 1 consulta especifica, de los cuales 10 se consideraron de nivel 1 por disponer de una
estructura con capacidad para atender todas las necesidades de los pacientes con CCA. Los
diferentes consensos internacionales estiman que un centro nacional de nivel 1 debe atender

a una poblacion de 3-10 millones de habitantes (91). Asimismo, se estima que en este modelo
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debe existir un centro regional o de nivel 2 cada 2 millones de habitantes, que remitiria a los

pacientes con necesidades especificas a los centros de nivel 1 en un modelo en red.

Los datos de Oliver-Ruiz et al. muestran que existe 1 centro con actividad especializada
cada 2 millones de habitantes y 1 centro de nivel 1 cada 4,7 millones de habitantes, lo que
estaria en concordancia con las actuales recomendaciones. Es destacable que la gran mayoria
de los centros de nivel 2 iniciaron su actividad en los ultimos 10 afios, lo que demuestra que
en Espafia ha habido un creciente reconocimiento de la importancia de la asistencia especifica
a estos pacientes, lo cual ha favorecido que se alcancen niveles de densidad de centros
especializados similares a los de paises de nuestro entorno en relativamente poco tiempo,
sobre todo a expensas de la aparicién de centros de nivel 2. Sin embargo, los datos del estudio
muestran que la distribucidon geografica de estos centros no es homogénea, con una gran
concentracion de centros de nivel 1 en las grandes ciudades y, sobre todo, con amplias zonas
geograficas sin centros con atencion especializada. Esto pone de manifiesto que la distribucién
de los centros con capacidad de atencién especifica a las CCA en Espaiia es mejorable y resulta
de gran utilidad para orientar la distribucidon de los recursos y la estructura sanitaria en el
futuro de manera mds equitativa en todo el territorio nacional. Por otra parte, hay que tener
en cuenta que el estudio se realizé en base a una encuesta remitida a los distintos centros en

2014, por lo que nuevas unidades pueden haber surgido recientemente y no estar recogidas.

Un dato importante que cabe destacar y que también sefiala en su revisién de este
articulo De Torres Alba (11) es que, si bien los centros de nivel 1 contaban con mds pacientes
en seguimiento que los de nivel 2, el nimero total de pacientes en seguimiento en los centros
analizados por Oliver-Ruiz et al. se situd en cerca de 20.000. La estimacidn del nimero total
de pacientes con CCA que podria haber en Espaiia es de unos 120.000, lo que apunta a que
una gran mayoria de los pacientes con CCA en nuestro pais no tienen seguimiento en centros
especializados. Esto no es un problema exclusivo de Espaia, ya que algunos estudios han
estimado que solo un 30% de los pacientes con CCA tienen seguimiento en centros especificos
(86). Aunque las causas son multifactoriales, sin duda ha contribuido a ello la falta de una

distribucién homogénea de dichos centros por la geografia nacional (figura 4).
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Figura 4. Distribucion de los centros con actividad especifica en CCA en Espafia. Marcados como circulos
rellenos, los centros de referencia nacional CSUR (Centros, Servicios y Unidades de Referencia) Fuente:
Oliver Ruiz JM, Dos Subird L, Gonzdlez Garcia A, Rueda Soriano J, Avila Alonso P, Gallego P. Cardiopatias
congénitas del adulto en Espafia: estructura, actividad y caracteristicas clinicas. Rev Espafiola Cardiol.

2020;73(10):804-11.

Otro dato importante que aporta el estudio es que los centros espafioles, si bien tienen
estructura, equipamientoy personal que se ajusta a las recomendaciones internacionales (10),
presentan carencias en la inclusidén de enfermeria especializada y de programas de transiciéon
estructurados. Algo similar a lo visto en otros estudios americanos y europeos previamente
comentados, en los que la mayoria de los centros carecian del personal no médico

recomendado (psicélogos, trabajadores sociales o enfermeria especializada).

En este punto del desarrollo de la subespecialidad, se hace necesario avanzar hacia
una adecuada planificacion de los recursos no solo intuitivamente, sino de modo acorde con
las recomendaciones internacionales, con el objetivo de conseguir una atencién a las CCA en

Espana lo mds adecuada posible.

76



I. INTRODUCCION

En la Region de Murcia nos encontramos actualmente en una situacién de desarrollo
de una Unidad Multidisciplinar de CC, que atiende pacientes tanto en edad pediatrica como
adulta. Previamente, la atencidn se centraba en la poblacién infantil, siendo derivados los

pacientes mas complejos o adultos a otras unidades de referencia.

La unidad de Cardiologia Infantil del HUVA atiende pacientes con CC en edad pediatrica
(hasta los 14 afios, segun las indicaciones de atencidn pediatrica en la Region). En el resto de
la Regidn hay con consulta de Cardiologia Infantil en HUSL, HRM y HULAMM, derivando los
pacientes a HUVA en el caso de ser preciso. Hay unidades de Cardiologia de adultos (no

especificas de CCA) en todos los hospitales de la Regidn.

Desde el afio 2022, una cardidloga de adultos especializada en CCA se encarga de la
consulta de CCA un dia a la semana. Esta misma profesional se encarga, junto con una
cardidloga infantil, de una consulta de Transicidn instaurada ese mismo afio. Como personal
adicional, se cuenta con una psicéloga (proporcionada por la asociacion de padres Todo

Corazdn) que apoya durante el proceso de transicion.

El Unico Servicio de Cirugia Cardiovascular se encuentra en el HUVA. Este ha contado
con distintos cirujanos encargados de las intervenciones en CC a lo largo de los afios.
Actualmente se cuenta con un cirujano principal formado en CC y dos cirujanos adicionales
gue han recibido formacién y sirven de apoyo cuando es necesario, si bien la actividad de
todos ellos es fundamentalmente la atencion a adultos afectos de otras patologias cardiacas

no congénitas, realizandose las intervenciones en CC un dia a la semana.

En cuanto a los procedimientos de hemodindmica, el servicio de Cardiologia Infantil
cuenta con dos cardiélogos infantiles formados en este tipo de intervenciones, que se realizan
un dia a la semana. Aun no se cuenta con hemodinamistas de adultos preparados para la
atencién a los pacientes adultos, siendo normalmente atendidos por los hemodinamistas

pediatricos o por otros profesionales de otros centros con mas experiencia.

En el drea de radiologia, hay dos radidlogas con formacién en CC, que se encargan de
la interpretacion de las pruebas de imagen como RMC o AngioTAC en estos pacientes cuando

€s preciso.

Por ultimo, desde el afio 2022 el Servicio de Ginecologia y Obstetricia cuenta con una

consulta especifica encargada del seguimiento de las gestantes afectas de CC.
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Il. JUSTIFICACION

Actualmente no disponemos de datos actualizados sobre la poblacidén adulta afecta de
cardiopatias congénitas en la Regiéon de Murcia. Tampoco existe un registro exhaustivo de
estos pacientes ni un programa de seguimiento adecuado. Disponer de esta informacién nos
permitiria la captacién de necesidades para el adecuado seguimiento y tratamiento de este
grupo de poblacién, asi como una mejor organizacidn de recursos y resultados de salud de

estos pacientes.

En el afio 1999 se publicd la Tesis Doctoral del Dr. José Manuel Guia Torrent, “Estudio
epidemioldgico de las cardiopatias congénitas en la regidon de Murcia (1978-1990)” que analizé
la poblacién pediatrica (menores de 7 afios segun las competencias territoriales en aquel

momento) afecta de CC en la Regién de Murcia (92).

En el ailo 2012 se publico la Tesis Doctoral de la Dra. Sara Rolddan Ramos, “Cardiopatias
congénitas en adultos intervenidos en el Servicio Murciano de Salud en los ultimos 10 afios: su
incidencia y resultados a corto, medio y largo plazo” que analizé los pacientes mayores de 11
afos intervenidos por cardiopatias congénitas en el Servicio de Cirugia Cardiaca vy
Cardiovascular del HUVA (73). Este trabajo se centraba en aquellos pacientes intervenidos
entre 1999 y 2009, ascendiendo el nimero a 193 pacientes, sin tener en cuenta aquellos no
intervenidos durante ese periodo o aquellos que recibieron tratamiento percutaneo o

exclusivamente médico.

Ademads de proporcionar datos actualizados sobre la poblacién adulta con CC en la
Regidn, la novedad de nuestro estudio radica en la inclusiéon de todos los pacientes mayores
de 14 afios a fecha 01/01/2020, afectos de cardiopatias congénitas, intervenidos o no
quirurgica o percutdneamente, tanto en la Region de Murcia como en otros hospitales del

territorio nacional o internacional, que hayan sido valorados en alguna ocasién en la Region.
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lIl. HIPOTESIS Y OBJETIVOS

Nuestra hipdtesis es que la poblacion de 14 o mads afios afecta de cardiopatias
congénitas en la Regién de Murcia constituye un grupo amplio y variado de pacientes, los

cuales no se encontrarian bajo un seguimiento éptimo.

Estos pacientes poseen unas particularidades en cuanto al manejo que deben ser
mejor conocidas, para adecuar la atencién y el seguimiento a las recomendaciones y guias
nacionales e internacionales, lo cual podria mejorar los resultados de salud de esta poblacién

tan compleja.

1. OBJETIVO PRINCIPAL

Descripcion de la prevalencia de las cardiopatias congénitas en pacientes de 14 o

mas afios residentes en la Regién de Murcia.

2. OBIJETIVOS SECUNDARIOS

e Realizar un estudio epidemioldgico descriptivo que englobe:

o Distribucidn y caracteristicas de la poblacion.

o Tipo y severidad de las cardiopatias de la poblacién.

o Asociacidn o no con sindromes o cromosomopatias.

o Situacion clinica segun clasificacion NYHA.

o Tipos de procedimientos quirdrgicos y hemodinamicos realizados.

o Numero y tipo de pacientes derivados a otras unidades en hospitales de
referencia nacional.

o Contrastar la actuacion realizada durante este periodo con lo que
aconsejan las guias clinicas de seguimiento de pacientes con cardiopatias

congénitas.

e Dar a conocer las necesidades de los pacientes con CC en nuestra region.
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IV. SUJETOS Y METODOS

1. DISENO

Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo de datos epidemioldgicos obtenidos

de las historias clinicas de los pacientes incluidos.

2. POBLACION DE ESTUDIO

Sujetos diagnosticados de CC con edad igual o mayor a 14 afios seguidos en centros
asistenciales del Servicio Murciano de Salud de la Regidn de Murcia. Recogida de informacion
a través de las historias clinicas de estos pacientes, afadiéndola a una base de datos

elaborada de forma particular en Microsoft Access.

3. CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION

Como definimos previamente, las cardiopatias congénitas (CC) son un grupo de
enfermedades caracterizado por la presencia de alteraciones estructurales del corazén
producidas por defectos en la formacion de este durante el periodo embrionario, y que por
tanto estan presentes desde el nacimiento. Se consideraron aquellas CC comprendidas dentro

de la clasificacion del método de andlisis segmentario propuesto por Houyel (16).

o Criterios de inclusion:

e pacientes > 14 afios afectos de CC en seguimiento por este motivo en
cualquiera de las Unidades de Cardiologia de la Region de Murcia, o bien en
alguna Unidad de Cardiopatias Congénitas del Adulto del pais.

e pacientes > 14 aiios afectos de CC en seguimiento previo en cualquiera de
las Unidades de Cardiologia de la Regién de Murcia, en los que se haya

producido pérdida de seguimiento.

o Criterios de Exclusion:

e Pacientes > 14 afios afectos de CC en seguimiento previo en cualquiera de las

Unidades de Cardiologia de la Regién de Murcia, ya fallecidos.
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e Se excluyeron la valvula adrtica bicispide aislada, pues su conocimiento vy
seguimiento no representa controversia y esta bien protocolizado en las
Unidades de Cardiologia de adultos, asi como las variantes de la normalidad
como la vena cava superior izquierda persistente, la arteria subclavia derecha
aberrante y el prolapso mitral leve, siempre y cuando se presentaran de forma
aislada como unico defecto cardiaco.

e Se excluyeron las cardiopatias ocasionadas por colagenopatias (Marfan, Ehler-

Danlos, etc) por el mismo motivo.

4. METODOLOGIA

4.1 BUSQUEDA DE LOS SUJETOS DE ESTUDIO

La fase de recogida de datos comenzd en enero de 2020. Para la identificacion de los

sujetos de estudio, se realizaron varias busquedas.

Primero, se contd con el listado de pacientes disponible en |la base de datos Cardioped
del Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca.
Dicha base de datos se cred en 2012 y contiene pacientes nacidos desde el afio 1981 en
adelante. Adicionalmente se realizd una busqueda en Selene HUVA de aquellos pacientes con
seguimiento en la Consulta de Cardiopatias Congénitas del Adulto (CAR.46) obteniendo un
listado de aquellos pacientes valorados en el periodo 08/01/2021 - 01/06/2022. Ambos

listados fueron revisados manualmente.

Posteriormente se solicité a los Departamentos de Documentacion Clinica del HUSL
(area 2) y del HULAMM (drea 8), un listado de los pacientes con fecha de nacimiento anterior
al 01/01/2006 que hubieran sido atendidos por cardiopatias congénitas en el periodo
comprendido entre el 01/01/2018 y el 01/06/2022. Desde estos departamentos se recibieron
listados de historias clinicas que fueron de igual forma revisados de forma manual. Este listado
contenia los siguientes términos en diagndsticos: Cardiopatia congénita, Estenosis adrtica

congénita, Insuficiencia adrtica congénita, Estenosis pulmonar, Insuficiencia pulmonar,
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Atresia mitral, Atresia tricuspidea, Comunicacién interauricular, Comunicacién
interventricular, Ductus arterioso persistente o Conducto arterioso persistente, Drenaje
venoso anémalo (parcial o total), Anomalia coronaria, Coartacién de aorta, Interrupcién de
arco aodrtico, Sindrome de Shone o Corazén izquierdo hipopldsico, Ventana aorto-pulmonar,
Tunel aorto-pulmonar, Ventriculo derecho de doble cdmara, Anomalia de Ebstein, Tetralogia
de Fallot, Transposicidon de grandes arterias o Transposicion de grandes vasos, Ventriculo
derecho de doble salida o Ventriculo izquierdo de doble salida, Circulacién o Fisiologia de
Glenn y /o Fontan, Atresia pulmonar o Agenesia pulmonar, Truncus arterioso o Tronco

arterioso, Corazén en criss-cross, Sindrome de heterotaxia, Situs ambiguo o Situs inversus.

Tras disponer de estos listados de historias clinicas, cada una fue revisada
manualmente, accediendo a los repertorios de historias clinicas de Selene y revisando los
informes disponibles que pudieran ofrecer informaciéon del diagndstico de CC, de los
procedimientos realizados y/o de la evolucion clinica (por ejemplo, informes de Medicina

interna, Cardiologia, Ginecologia, etc).

4.2 VARIABLES DE ESTUDIO

A partir de estas historias clinicas y de los informes médicos se realizé una recogida

manual de los siguientes datos para su estudio posterior:
o Variables demograficas: edad, sexo, origen geografico, area de salud

La edad fue expresada en afios y calculada a través de la diferencia entre la fecha de
nacimiento y la fecha de cierre de la recogida de datos (expresada en dia/mes/afio), el
01/06/2022. Para facilitar la exposicion y descripcion de los resultados, asi como su estudio

posterior, se agruparon los pacientes por intervalos de edad en 4 grupos de 20 afios, que son:

e Grupo 1:14 - 35 afos
e Grupo 2:36—55 afos
e Grupo 3:55—-75 afos

e Grupo 4: mayores de 75 aios.
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El sexo consta en los datos de la historia clinica, femenino o masculino. Se recogieron
a partir de los datos demograficos del informe y/o del texto libre del mismo tanto el pais de
origen como el municipio de residencia en el momento de la recogida de datos, asi como el

area de salud de la Regidn correspondiente (figura 5).

Areas de Salud

Varias reas
Areal

Area ll
Areall
Arealv
AreaV

Area V|
Area Vil
Area Vil
Area IX

Figura 5. Areas de Salud de la Regién de Murcia. Fuente: murciasalud.es

Los datos de densidad de poblacién segun sexo, edad y drea de salud fueron obtenidos
del portal web estadistico de la Regién de Murcia o CREM (Centro Regional de Estadistica de

Murcia) con datos para el afio 2022 en el que finalizé la recogida de datos (93).

o Asociacién o no con sindromes genéticos conocidos

Cuando hablamos de sindrome, nos referimos a un conjunto de sintomas
caracteristicos de una enfermedad. Dentro del texto libre de los informes, se encuentra
indicado si el paciente ha sido diagnosticado de algin sindrome conocido o si presenta alguna

alteracion genética que pudiera estar asociada a su CC.
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o Tipo de cardiopatia congénita y severidad

Para clasificar las cardiopatias congénitas, utilizamos la clasificacion de la
“International Paediatric and Congenital Cardiac Code” (IPCCC) adaptada y organizada en 10

grupos por Houyel et al. (ver anexos)(16).

Cada paciente puede tener uno o mas diagnédsticos codificables segin esta
clasificacién. Una vez clasificados, se ordenan segun importancia en diagndstico primario o
principal, y en diagndsticos secundarios (29, 39, 42...) atendiendo a la repercusioén global, de
manera que se toma como diagndstico primario o principal aguel que marca en mayor medida

el pronéstico para el paciente.

Las relaciones entre los distintos diagndsticos se analizaron teniendo en cuenta, por su
mayor frecuencia y especial interés, los siguientes grupos de diagndsticos principales:
Comunicaciones interauriculares (subgrupo 3.2 de la clasificacion de Houyel), Comunicaciones
interventriculares (grupo 7), Estenosis pulmonares (subgrupo 8.6), Coartaciones adrticas
(subgrupo 9.2), Conductos arteriosos persistentes (subgrupo 9.1), Defectos septales
auriculoventriculares (subgrupo 4.3), Tetralogia de Fallot y variantes (subgrupo 8.3), y

Transposiciones de grandes arterias (grupo 5y subgrupo 8.1).

Se indican qué diagndsticos (en concreto, secundarios en frecuencia) se presentaban
mas frecuentemente relacionados con estos diagndsticos principales. Consideramos
relevantes para su inclusion los diagndsticos secundarios con al menos 2 casos, agrupando el

resto de los diagndsticos en la categoria “otros”, salvo que estos sean los Unicos relevantes.

La severidad fue asignada segun la clasificacidn de la Ultima guia de |la European Society
of Cardiology (ESC) de 2020 (61) por la cual las cardiopatias se dividen en leves, moderadas o
severas en funcion de su complejidad y repercusiéon hemodinamica. La severidad se asigné a
cada paciente segun el tipo de cardiopatia, siendo habitualmente el diagnéstico principal el
gue marcaba la severidad, con algunas excepciones como en el caso del tipo de correccion
quirurgica de las TGA (switch auricular las clasifica como severas y switch arterial como
moderadas), la repercusion hemodinamica de DAPs, ClAs y CIVs (poca repercusion son leves,
mayor repercusion son moderadas) o la presencia de hipertensién pulmonar asociada (que las
clasifica automaticamente como severas independientemente del tipo especifico de

cardiopatia).
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Se utilizé en el grupo de pacientes mujeres gestantes una clasificacién adicional, la
clasificacién del riesgo cardiovascular materno de la OMS modificada sobre el tratamiento de

las enfermedades cardiovasculares durante el embarazo (71).

o Estadio funcional segun la clasificacién de la NYHA

En el texto libre de las historias clinicas se recoge como parte habitual de la anamnesis
cardioldgica el estadio de insuficiencia cardiaca de la New York Heart Association (NYHA),
propuesto por la asociacién homdnima en 1928. Se trata de una escala que documenta la
gravedad de los sintomas de insuficiencia cardiaca. La NYHA define cuatro clases de IC, con
base en la valoracion subjetiva que hace el médico durante la anamnesis sobre la presencia y

severidad de la disnea que por lo general acompana a la IC. Estos grupos son:

e C(Clase I: No limitacién de la actividad fisica. La actividad ordinaria no ocasiona
excesiva fatiga, palpitaciones, disnea o dolor anginoso.

e C(Clase Il: Ligera limitacién de la actividad fisica. Confortables en reposo. La
actividad ordinaria (como subir escaleras) ocasiona fatiga, palpitaciones, disnea
o dolor anginoso.

e C(lase lll: Marcada limitacion de la actividad fisica. Confortables en reposo.
Actividad fisica menor que la ordinaria (como caminar) ocasiona fatiga,
palpitaciones, disnea o dolor anginoso.

e C(lase IV: Incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad fisica sin molestias.

Los sintomas pueden estar presentes incluso en reposo.

o Gestaciones

Dentro de la poblacion de mujeres nos interesa analizar cuantas han tenido alguna
gestacién. Estos datos fueron recogidos de las historias clinicas de las pacientes (tanto
cardiologia como ginecologia), por lo que existe la posibilidad de sesgo por no constancia de
este dato. No hemos tenido en cuenta la edad a la que las pacientes tuvieron las gestaciones
dada la dificultad de recogida de dicho dato de forma fiable a partir de las historias clinicas, ya

gue no suele estar reflejado. No fue posible tampoco conocer el estadio funcional NYHA
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durante dichas gestaciones dado que no era un parametro plasmado de forma sistematica en

la evaluacion de estas pacientes en el momento de la recogida de datos.

Como hemos mencionado, utilizamos en este grupo de poblacién dos clasificaciones
(estdndar de severidad europea y de la OMS para gestantes con CC). La clasificacién en base
a la OMS fue asignada atendiendo a las caracteristicas disponibles de la CC, dado que su uso

no estaba establecido en el momento y por tanto no constaba en los informes.

o Cirugias, edad a la intervencidn y centro donde se realizaron

Al igual que ocurre con la clasificacién de los diagndsticos, la IPCCC tiene también una

codificacion para los tipos de cirugias en CC (94).

Tomando los cédigos IPCCC, se elabord una clasificacién general que agrupa los tipos

de intervenciones en los siguientes apartados (ver anexos):

Grupo 1: Cierre de defectos o comunicaciones/shunts (comunicaciones

interauriculares o interventriculares, conductos arteriosos persistentes,

drenajes venosos, fistulas...) y plastias de reduccién (dilataciones, aneurismas).

e Grupo 2: Ampliacién de obstrucciones o estenosis (coartaciones,
interrupciones de arco adrtico, estenosis pulmonares, membranas subadrticas,
cor triatriatum, tetralogia de Fallot...).

e Grupo 3: Implante de dispositivos; dentro del cual se encuentran los subgrupos
3.1 Marcapasos, desfibriladores automaticos implantables (DAIs); y 3.2 Prétesis
valvulares y conductos.

e Grupo 4: Intervenciones sobre valvulas.

e Grupo 5: Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes
arterias (transposiciones, truncus, ventriculos de doble salida...).

e Grupo 6: Pasos a circulacién univentricular (fistulas, Glenn, Fontan).

e Grupo 7: Otros procedimientos.

Se extrae esta informacién del texto libre de la historia clinica y, si consta, se recoge
también la edad de la intervencidn y el centro en el que se realizé. En el caso de no disponer

del dato de edad a la intervencién, el campo fecha se dejé en blanco. En caso de disponer
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Unicamente del aino, se tomd la fecha de 1 de enero de ese aio. En el caso de no constancia

del hospital de realizacién del procedimiento, se indicé “Desconocido”.

Cada procedimiento va relacionado con el diagndstico concreto que precisé de
intervencién. Pueden existir una o mas actuaciones dentro del mismo procedimiento
quirargico (por ejemplo, en el mismo procedimiento puede realizarse un cierre de CIA y un
cierre de CIV, contando como dos intervenciones distintas asociadas cada una a su

correspondiente diagndstico dentro del mismo paciente, realizadas en la misma fecha).

o Cateterismos, edad a la intervencion y centro donde se realizaron

Del mismo modo, utilizamos la codificacién de la IPCCC para los tipos de cateterismos
en CC (94). Tomando los cédigos IPCCC, se elabord una clasificaciéon general que agrupa los

tipos de cateterismos en los siguientes apartados (ver anexos):

e Grupo 1: Cateterismos diagndsticos

e Grupo 2: Cateterismos terapéuticos, que a su vez se divide en los subgrupos:
2.1 Angioplastias con balén, 2.2 Valvuloplastias con baléon, 2.3 Cierre de
defectos con dispositivos, 2.4 Embolizaciones de colaterales y fistulas, 2.5

Fenestraciones, 2.6 Colocacién de stents, y 2.7 Estudios electrofisiolégicos.

En aquellos informes en los que consta, se recoge la edad de la intervencién y el centro
en el que se realizaron. En el caso de no disponer del dato de edad a la intervencidn, se dejé
en blanco. En caso de disponer Unicamente del afio, se tomé la fecha de 1 de enero de ese
afo. En el caso de no constancia del hospital de realizacion del procedimiento, se indicé

“Desconocido”.

Cada procedimiento va relacionado con el diagndstico concreto que precisé de
intervencion. Al igual que ocurre con los procedimientos quirdrgicos, pueden existir una o mas
actuaciones dentro del mismo cateterismo (por ejemplo, una dilatacién de rama pulmonar

con baldn y posterior implante de stent, que tendran la misma fecha de realizacién).
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o Dispositivos implantados

En la clasificaciéon IPCCC no se contemplan los tipos de dispositivos implantables de
forma aislada, por lo que se elaboré una clasificacion propia de los dispositivos recogidos en

nuestra poblacidn, que fueron los siguientes:

e Dispositivos de cierre: Dispositivos septales auriculares, dispositivos septales
ventriculares, dispositivos ductales, coils.

e Dispositivos de ampliacidn o conexion: Stents, valvulas protésicas (bioldgicas o
mecdnicas) y conductos de conexidn (tipo contegra, conducto VD-AD, conducto
de Fontan, protesis adrtica)

e Dispositivos de diagndstico y/o control del ritmo cardiaco: Marcapasos
(epicardicos, endocardicos, mono o bicamerales), Desfibrilador automatico,

Terapia de resincronizacioén, Holter subcutaneo.

Estos dispositivos van asociados al tipo de procedimiento en el que se implantaron,
por tanto, tienen la misma fecha y centro hospitalario que las cirugias y/o cateterismos

correspondientes.

o Lesiones residuales tras intervenciones quirurgicas o cateterismos

La clasificacién IPCCC cuenta también entre los diagndsticos con lesiones residuales
(94). En el caso de estar indicado en el texto libre del informe, se incluyeron las lesiones
residuales asociadas al tipo de procedimiento que las origind, ya fuera cirugia o cateterismo

(ver anexos).

o Evoluciones temporales

Para valorar la evolucion temporal del numero de cirugias, cateterismos y lesiones
residuales, se tomaron las fechas de realizacion de estos y se agruparon para mayor claridad
en intervalos de 5 afios. Todos aquellos procedimientos para los que no se disponia de fecha

conocida se agruparon como tales en “Fecha desconocida”.

97



IV. SUJETOS Y METODOS

o Periodicidad en el seguimiento y centros de seguimiento

Para valorar el seguimiento, se tienen en cuenta tanto la periodicidad como los centros
hospitalarios. Se recoge para cada paciente cudl es su hospital de seguimiento “regional” de
entre los hospitales publicos con servicios de Cardiologia de la Regidon de Murcia, a saber: H.
Virgen de la Arrixaca (area 1), H. Santa Lucia (area 2), H. Rafael Méndez (area 3), H. Comarcal
del Noroeste (area 4), H. Virgen del Castillo (area 5), H. Morales Meseguer (area 6), H. Reina
Sofia (area 7), H. Los Arcos del Mar Menor (area 8) y H. de la Vega Lorenzo Guirao (area 9). En

el caso de no estar en seguimiento en ninguno de estos centros, se indica “Ninguno”.

De igual forma, se recoge el seguimiento en otros centros de referencia,
denominandolo centro de seguimiento “de referencia” o “nacional” (como por ejemplo H.
Ramodn y Cajal, H. Gregorio Marafién, H. Vall d’'Hebrén, H. La Fe, etc). En el caso de inferirse
de los informes clinicos que se realiza seguimiento en otro centro, pero no constar cual (por
ejemplo, si esta indicado “seguimiento en Madrid”), se indica como “Desconocido”. En el caso
de no ser seguido en ningun hospital de referencia, se indica “Ninguno”. En el caso de estar
siendo valorado tanto en el HUVA como en otro hospital regional (por ejemplo, Morales

Meseguer), se clasifica el HUVA como el hospital de seguimiento de referencia.

En cuanto a la periodicidad en el seguimiento, se toman las citas de los ultimos

informes disponibles. Las posibilidades recogidas fueron:

e Alta definitiva: indicada como tal en el informe.

e Pérdida de seguimiento: se consideré como tal la no comparecencia en la
siguiente cita prevista o no disponer de mas datos y/o informes en los
siguientes 2 anos tras la ultima revision disponible.

e Continuacién de seguimiento en la Regién de Murcia: aquellos citados en 3, 6,
9, 12, 18 o0 24 meses, en 3-5 afios o sin especificar fecha concreta, pero con
solicitud de pruebas complementarias.

e Continuacién de seguimiento fuera de la Regidon de Murcia: aquellos derivados

para continuar el seguimiento a un centro de referencia nacional.

En la valoraciéon de la adecuacion del seguimiento, se tomaron como referencia las

guias clinicas de la ESC 2020 (61,62) y AHA 2018 (63).
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4.3 BASE DE DATOS

Dado el gran numero de variables de estudio y la casuistica de cada paciente, se
considerd adecuado utilizar el sistema de gestion de bases de datos relacionales de Microsoft
Access Database, version 365 de la suite de Microsoft Office. Esta base de datos permite
introducir las variables de estudio con una mayor posibilidad de relacién y analisis posterior.
El acceso a la misma se encuentra cifrado mediante contrasefia.

Cada paciente es identificado univocamente por medio de un nimero identificativo
individual o “Id”. Sus datos se estructuran por niveles en distintas Tablas. En el primer nivel
(TablaHistoriaClinica) se anotan las caracteristicas demograficas (sexo, edad, drea de salud...)
asi como otras caracteristicas independientes (hospital de atencion, severidad del conjunto
de cardiopatias, presencia o no de sindromes...). En el siguiente nivel, se anotan los
diagnésticos (EpisodiosDiagnosticos) y las caracteristicas del seguimiento (Visitas). También
se encuentran en este nivel los apartados de pruebas complementarias (EpisodiosPruebas) y
de comorbilidades (EpisodiosCIE10), que no fueron utilizados finalmente en la recogida de
datos. En un tercer nivel de despliegue, cada diagndstico puede indicar la realizacién o no de
una o mas cirugias, cateterismos y/o implantacion de dispositivos médicos (EpisodiosQ,
EpisodiosCat y EpisodiosDispositivos). Finalmente, en un cuarto nivel, tanto las cirugias como
los cateterismos pueden dar lugar a una o mas lesiones residuales (LesionesResiduales).

Dentro de las tablas se incorpord la informacién de manera codificada sobre
diagndsticos, procedimientos, hospitales, lesiones, severidades, gestaciones, fechas...
evitando la introduccion manual de texto libre que pudiera generar errores tipograficos o
distintas descripciones de valores que representan el mismo dato. A continuacién, se
establecen las relaciones entre las distintas tablas, representadas mediante las fechas. Por
ejemplo, la tabla EpisodiosDiagnosticos se relaciona a través de un nimero identificativo “Id”
con las tablas EpisodiosQ, EpisodiosCat o EpisodiosDispositivos.

En la figura 6 observamos la relacién de tablas de la base de datos original y en la figura
7 se marcan las tablas utilizadas para este trabajo.

Una vez disenadas las tablas y sus relaciones, utilizamos la vista de Formularios para
introducir los datos de cada paciente en cada uno de los niveles descritos anteriormente
(figuras 8 y 9). Una vez introducidos los datos, para su explotacion se realizan consultas

especificas que son resumidas y presentadas a través de tablas y graficos dindmicos de Excel.

99



IV. SUJETOS Y METODOS

Pacientes TablaHistoriasClinicas EpisodiosCIEID TiposCIE10 Tablahedicos 1
L] ¥ [T L] L)
Nomby
lombre NHC ——+ NHC Busqueda Descripeion
PrimerApellido Nombre Id_TiposCIE1D CIE-10
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Figura 6. Relaciones entre las tablas de la base de datos en Microsoft Access Database (todas)

Pacientes TablaHistoriasClinicas EpisodiosCIE10 TipesCIEID TablaMedicos_1
T Tio T T BT
Hombre NHC NHC Busqueda Desaripcion
PrimerApeliido Hombre Id_TiposCIEID CIE-10
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CodMun ol Endocarats fusqueds 1d_FinTratamienta . et Ipccc
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1 o, | " T 10 1d_TipoDispositive |—#| ¥ Id
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Figura 7. Relaciones entre las tablas de la base de datos en Microsoft Access Database (marcadas en

naranja las utilizadas para el estudio)
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Sexo
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Figura 8. Vista de Formularios de la base de datos con descripcion de cada subformulario (marcados

en naranja los utilizados para el estudio)
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Figura 9. Ejemplo de datos recogidos en un paciente a través de la vista de Formulario
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4.4 METODOLOGIA ESTADISTICA

Una vez obtenidos dichos datos, se realizd un andlisis descriptivo de las variables de

interés.

Las variables cualitativas se describen mediante tablas de frecuencias absolutas y
porcentajes. Las variables cuantitativas se describen mediante la medida de tendencia central

media y las medidas de dispersion desviacion tipica y rango.
Las prevalencias se consideran con relacién a 100.000 habitantes.

Se ha realizado un andlisis univariante para el estudio de la posible relacidon entre
variables cualitativas usando la prueba de independencia de Chi-cuadrado. Para el analisis se

ha fijado un nivel de significacién a = 0,05.

El andlisis de los datos se ha hecho con el software estadistico IBM Corp. IBM SPSS

Statistics v28.
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V. RESULTADOS

1. POBLACION DE ESTUDIO

A partir de la base de datos Cardioped del HUVA, se revisaron 3.242 historias clinicas,
de las cuales tras revision manual fueron incluidas 938. De la busqueda de aquellos pacientes
con seguimiento en la Consulta Externa de Cardiopatias Congénitas del Adulto (CAR.46) fueron
revisadas 1.253 consultas, de las que se obtuvieron 172 pacientes adicionales que cumplieran
los criterios de inclusién. En cuanto al listado proporcionado por el Departamento de
Documentacién Clinica del HULAMM, se obtuvieron 42.472 historias, de las cuales tras revision
manual se incluyeron otros 107 pacientes. Del listado proporcionado por el Departamento de
Documentacion Clinica del HUSL, se obtuvieron 1.371 historias, de las cuales tras revisidon
manual fueron incluidos 49 nuevos pacientes.

Por tanto, se revisaron un total de 48.338 historias clinicas, incluyéndose en la base de
datos un total de 1.266 pacientes. De estos, se excluyeron 42 por tener como diagndstico
principal valvulas adrticas bicuspides aisladas y 8 por exitus (figura 10).

La poblacion de estudio se compone por tanto de 1.216 pacientes con 14 o mas anos
portadores de una Cardiopatia Congénita en la Region de Murcia que son atendidos en el
Servicio Murciano de Salud o han sido atendidos en algin momento de su evolucién.

48.338 historias clinicas revisadas

Base de Datos Consulta CAR 46 Documentacion Clinica Documentacion Clinica
Cardioped HUVA HUVA HUSL HULAMM
MN=3242 M =1253 M =1371 N=42472
Mo cumplen Criterios
de Inclusion
N=47072

L 4 L 3 L J L J

Base de Datos Consulta CAR 46 Dacumentacidn Clinica Documentacion Clinica
Cardioped HUVA HUVA HUSL HULAMNM
N =538 N=172 N =49 N=107
L 4
N = 1266 pacientes ‘

b

r

Cumplen Criterios de
Exclusion

WAB N=42

Exitus N=8

N =1216 pacientes

incluidos para el estudio

Figura 10. Diagrama de flujo del proceso de inclusion y exclusion de la poblacion de estudio. HUVA:
Hospital universitario Virgen de la Arrixaca. HUSL: Hospital universitario Santa Lucia. HULAMM:

Hospital universitario Los Arcos del Mar Menor. VAB: Vdlvula adrtica bicuspide.
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2. VARIABLES DEMOGRAFICAS DE LA POBLACION

2.1 SEXOY EDAD

En la poblacién estudiada, encontramos una ligera mayor frecuencia de mujeres (tabla
5) y un rango de edad comprendido entre los 14 (edad de corte al inicio de nuestro estudio) y
los 87 afios (tabla 6). Observamos un predominio de jévenes entre 14 y 34 afios. El p25 se
encuentra en los 19 afios, el p50 o mediana en los 24 afios, y el p75 en los 34 afios. La media
de edad es de 28,6 afios con una desviacion tipica de + 13,7 afios.

Tabla 5. Distribucién por sexo de la poblacion

Sexo n %

Femenino 632 52,0%
Masculino 584 48,0%
Total 1216 100,0%

Tabla 6. Pacientes seguin grupos de edad y sexo con porcentajes

Grupos de edad Femenino (%) Masculino (%) Total (%)
14 — 34 afios 451 (37,1) 462 (38,0) 913 (75,1)
35 —-54 afos 128 (10,5) 94 (7,7) 222 (18,3)
55— 74 afios 43 (3,5) 22 (1,8) 65 (5,3)
Mayores de 75 afios 10(0,8) 6 (0,5) 16 (1,3)
Total 632 (52) 584 (48,0) 1216 (100,0)
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Figura 11. Distribucion de las edades de los pacientes de nuestro estudio
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En la Region de Murcia, para el afo 2022 que termind la recogida de datos,
encontramos una poblacion de 1.299.890 habitantes con 14 o mas afios, con una proporcion
entre sexo masculino y femenino de 647.907 hombres (49,8%) frente a 651.983 mujeres
(50,2%). Estos datos fueron tomados del Centro Estadistico de la Region de Murcia (CREM). No
hay por tanto diferencia entre sexos ni en nuestra poblacién ni en la poblacién de ese rango
de edad en la Regién de Murcia.

2.2 NACIONALIDAD O PAIS DE ORIGEN

Observamos un claro predominio de pacientes nacidos en Espafia (93,3%) seguidos por
pacientes procedentes de Marruecos (3%), proviniendo el resto fundamentalmente de paises
latinoamericanos.

Tabla 7. Frecuencia y porcentaje de pacientes por paises

Paises n (%)
Espafia 1135 (93,3)
Marruecos 37 (3,0)
Ecuador 13 (1,1)
Rumania 5(0,4)
Colombia 5(0,4)
Brasil 4(0,3)
Bolivia 2(0,2)
Venezuela 2(0,2)
Republica dominicana 1(0,1)
Bulgaria 1(0,1)
Senegal 1(0,1)
Uruguay 1(0,1)
Reino unido 1(0,1)
Argentina 1(0,1)
China 1(0,1)
ltalia 1(0,1)
Suiza 1(0,1)
Cuba 1(0,1)
Peru 1(0,1)
Honduras 1(0,1)
India 1(0,1)
Total 1216 (100,0)

Dado que suponen el 96,3% de los pacientes de nuestra poblacién, analizamos la
distribucién por grupos de edad uUnicamente en los pacientes procedentes de Espafia y
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Marruecos (Tabla 8). Observamos un predominio de pacientes jovenes, con edades

comprendidas entre los 14 y los 34 anos en ambos paises, seguidos por los pacientes con

edades entre 35 y 54 afios. Si atendemos a la diferencia entre mujeres y hombres, no hay

predominio de ningln sexo en ninguno de los paises en los grupos de edad mas jovenes, si

bien hay un muy ligero predominio de mujeres en edades mas avanzadas.

Tabla 8. Distribucion de los pacientes procedentes de Espana y Marruecos segin grupos de edad

Sexo

Paises y grupos de edad

Femenino Masculino Total

Espafa

Entre 14 y 34 afos
Entre 35y 54 afios
Entre 55y 74 afios
Mayores de 75 afios
Marruecos

Entre 14 y 34 afios
Entre 35y 54 afos
Entre 55y 74 afios
Total

581 554 1135
417 439 856
113 89 202
41 20 61
10 6 16
21 16 37
16 14 30
4 2 6
1 0 1
602 570 1172

2.3 AREAS DE SALUD Y DISTRIBUCION GEOGRAFICA

En cuanto a la distribucidén geografica de la poblacion, la mayoria se concentra en las

areas 1, 2 y 6, aglutinando el 58,3% de los casos. Esto coincide con la mayor densidad de

poblacién en estas areas de salud en la Regidn de Murcia.

Tabla 9. Distribucién de los pacientes por Area de Salud

Areas de Salud n (%)

1: Murcia Oeste 283 (23,3)
2: Cartagena 219 (18,0)
3: Lorca 115 (9,5)
4: Noroeste 60 (4,9)
5: Altiplano 48 (3,9)
6: Vega Media del Segura 206 (16,9)
7: Murcia Este 110 (9,0)
8: Mar Menor 124 (10,2)
9: Vega Alta del Segura 51 (4,2)
Total 1216 (100,0)
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Dado que nuestra poblacién se centra en aquellos individuos con 14 o mds afios en el

momento de la recogida de datos, tomamos a partir de los datos del CREM las cifras de

poblacion de 14 o mas afios. La ratio de cardiopatias congénitas en las nueve areas de salud

con el intervalo de confianza (IC) se muestra en la Tabla 10. La distribucion mas detallada por

municipios estd en la tabla 11.

Tabla 10. Prevalencia de las Cardiopatias en mayores de 14 afios por Area de Salud

Cardiopatias

Cardiopatias/Poblacién por

Areas de Salud n Poblacién B )
/ Poblacién 100.000 habitantes (IC 95%)

1: Murcia Oeste 286 232.223 0,00123157 123,15 (108,9 — 137, 4)
2: Cartagena 221 247.392 0,00089332 89,33 (77,6 —101,1)
3: Lorca 115 155.219 0,00074089 74,08 (60,6 — 87,6)
4: Noroeste 61 61.192 0,00099686 99,68 (74,7 — 124, 6)
5: Altiplano 47 52.613 0,00089332 89,33 (63,8 —114,8)
6: Vega Media del

202 234.762 0,00086045 86,04 (74,2 — 97,9)
Segura
7: Murcia Este 109 174.715 0,00062387 62,38 (50,7 —74,1)
8: Mar Menor 124 94.704 0,00130934 130,93 (107,9 —153,9)
9: Vega Alta del

51 47.070 0,00108349 108,34 (67,3 —118,2)
Segura
Total 1216 1.299.890 0,00093546 93,54 (88,3 — 98,8)

Tabla 11. Distribucion de pacientes por Municipios

Municipios n (%)
Murcia 372 (30,6)
Cartagena 179 (14,7)
Lorca 57 (4,7)
Molina de Segura 51 (4,2)
Torre-Pacheco 51 (4,2)
Alcantarilla 38(3,1)
San Pedro del Pinatar 35(2,9)
Cieza 32(2,6)
Aguilas 30(2,5)
Yecla 29 (2,4)
San Javier 27 (2,2)
Mazarrén 26 (2,1)
Alhama de Murcia 24 (2,0)
Mula 23 (1,9)
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Tabla 11. Distribucion de pacientes por Municipios

Caravaca de la Cruz
Jumilla

Totana

Abaran

Archena

Cehegin

Alcdazares (Los)
Bullas

Fuente Alamo de Murcia
Moratalla

Torres de Cotillas (Las)
Union (La)

Beniel

Puerto Lumbreras
Alguazas
Santomera
Calasparra

Pliego

Abanilla

Blanca

Fortuna

Lorqui

Ceuti

Librilla

Aledo

Campos del Rio
Qjés

Total

21(1,7)
21(1,7)
20 (1,6)
15 (1,2)
15 (1,2)
13 (1,1)
11(0,9)
11(0,9)
11(0,9)
10 (0,8)
10 (0,8)
10 (0,8)
9(0,7)
9(0,7)
8(0,7)
8(0,7)
7(0,6)
7(0,6)
4(0,3)
4(0,3)
4(0,3)
4(0,3)
3(0,2)
3(0,2)
2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
1216 (100,0)
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RESUMEN DE APARTADOS 1Y 2

La poblacién de estudio se compone de 1.216 pacientes con 14 o mas afios portadores
de una Cardiopatia Congénita en la Regidon de Murcia que son atendidos en el Servicio
Murciano de Salud o han sido atendidos en algin momento de su evolucién.

Observamos un ligero predominio de mujeres frente a hombres, similar al encontrado
en la regién, y un claro predominio de pacientes en edades jovenes por debajo de 54 afos,
siendo mds destacable el grupo de entre 14 y 34 afios. El origen geografico es en su mayoria
espainol y la mayoria residen en las areas de salud 1, 2 y 6, si bien la ratio de cardiopatias por
poblacion es mayor en las dreas 1, 8 y 9.
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3. LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS EN NUESTRA POBLACION

3.1 TIPO Y FRECUENCIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Nuestra poblacion engloba un total de 1.216 pacientes, los cuales aglutinan hasta 2.024
diagnésticos, clasificados en un diagndstico principal con o sin uno o mads diagndsticos
secundarios (existiendo pacientes con hasta 7 diagndsticos secundarios).

Como es logico, es mas frecuente tener de 1 a 3 diagnésticos, siendo menos frecuente
progresivamente el tener un mayor numero de diagndésticos. Asi mismo, no todos los
diagndsticos presentan la misma gravedad o repercusidn clinica, por lo que se clasifican como
secundarios. En la siguiente tabla describimos el nimero de pacientes con 1 o mas
diagnésticos.

Tabla 12. Frecuencia de pacientes con uno o mds diagndsticos

N2 de diagndsticos 1 2 3 4 5 6 7 8 Total diagndsticos
N2 de pacientes 1216 511 19 70 21 5 3 2 2024

Todos estos diagndsticos, con independencia de si son principales o secundarios, se
muestran por orden decreciente de frecuencia en la siguiente tabla. Las lesiones menos
frecuentes que se presentan en un Unico paciente se engloban dentro de “Otros”.

Tabla 13. Frecuencia global de diagndsticos

Diagnadsticos n (%)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 226 (11,2)
Comunicacidn interventricular perimembranosa 164 (8,1)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 157 (7,8)
Conducto arterioso persistente 145 (7,2)
Coartacion adrtica 124 (6,1)
Valvula adrtica bicuspide 82 (4,1)
Tetralogia de Fallot 80 (4,0)
Comunicacion interventricular muscular 65 (3,2)
Transposicion de grandes arterias 59 (2,9)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 54 (2,7)
Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial 41 (2,0)
Vena cava superior izquierda persistente a seno coronario 35(1,7)
Comunicacién interventricular subarterial 35(1,7)
Comunicacidn interauricular tipo seno venoso 35(1,7)
Valvula pulmonar, anomalia 32 (1,6)
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Tabla 13. Frecuencia global de diagndsticos

Estenosis adrtica valvular, congénita

Defecto septal AV parcial

Defecto septal AV completo

Dilatacién de aorta ascendente

Defecto septal AV tipo ostium primum

Arco adrtico derecho

Hendidura de valvula mitral

Estenosis pulmonar subvalvular

Coronaria: origen aértico anémalo

Comunicacidn interventricular, cierre espontdneo
Fibrilacion auricular

Flutter auricular

Comunicacién interauricular tipo fosa oval multifenestrada
Insuficiencia adrtica, congénita

Anomalia de Ebstein de la valvula tricispide

Transposicion de grandes arterias congénitamente corregida (doble
discordancia)

Insuficiencia tricuspidea, congénita

Dextrocardia (corazén predominantemente en hemitérax derecho)
Situs inversus visceroatrial

Hipertension arterial pulmonar secundaria

Insuficiencia pulmonar, congénita

Valvula mitral, anomalia del aparato subvalvular
Insuficiencia mitral, congénita

Bloqueo AV de primer grado

Disfuncidon del nédulo sinusal

Atresia tricuspidea

Prolapso mitral

Fosa oval permeable

Sindrome de preexcitacién tipo Wolff-Parkinson-White
Bloqueo AV completo adquirido

Estenosis mitral, congénita

Cor triatriatum

Continuidad cava-azygos

Atresia pulmonar con comunicacion interventricular
Comunicacidn interventricular del septo de entrada

Fistula coronaria

Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior
Ventriculo derecho de doble salida tipo transposicién
Hipoplasia de VD

Atresia pulmonar con comunicacion interventricular y colaterales sistémico-
pulmonares

29 (1,4)
29 (1,4)
27 (1,3)
27 (1,3)
27 (1,3)
24 (1,2)
24 (1,2)
23 (1,1)
21(1,0)
21(1,0)
20 (1,0)
20 (1,0)
19 (0,9)
18 (0,9)
15 (0,7)

14 (0,7)

12 (0,6)
12 (0,6)
11(0,5)
10 (0,5)
10 (0,5)
10 (0,5)
10 (0,5)
8(0,4)
8(0,4)
8(0,4)
7(0,3)
7(0,3)
7(0,3)
6(0,3)
6(0,3)
6(0,3)
6(0,3)
6(0,3)
6(0,3)
6(0,3)
5(0,2)
5(0,2)
5(0,2)

5(0,2)
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Tabla 13. Frecuencia global de diagndsticos

Enfermedad vascular pulmonar irreversible (Eisenmenger)
Ventriculo derecho de doble salida

Atresia pulmonar con septo integro

Estenosis adrtica supravalvular

Subclavia derecha aberrante

Comunicacién interventricular con disalineacién septal

Drenaje venoso pulmonar anémalo total supracardiaco

Valvula mitral en paracaidas

Hipoplasia de arterias pulmonares

Doble arco adrtico

Aneurisma de arteria pulmonar

Bloqueo AV completo postquirdrgico requiriendo marcapasos permanente
Hipertension arterial pulmonar secundaria a cortocircuito arteriovenoso
Anillo vascular

Estenosis pulmonar supravalvular

Comunicacidn interventricular multiple

Colaterales sistémico-pulmonares

Interrupcion de arco adrtico

Estenosis periférica de arteria pulmonar proximal a la bifurcacidn hiliar
Ventriculo izquierdo de doble entrada

Taquicardia por reentrada AV nodal

Ventriculo derecho de doble salida con comunicacidn interventricular no
relacionada

Bloqueo de rama derecha

Defecto septal AV con disbalance ventricular

Hipoplasia tubular de arco aértico

Complejos ventriculares prematuros

Defecto septal AV y tetralogia de Fallot

Bloqueo AV completo congénito asociado a cardiopatia estructural
Isomerismo izquierdo (poliesplenia)

Insuficiencia adrtica

Estenosis periférica de arteria pulmonar distal a la bifurcacidn hiliar
Insuficiencia tricuspidea residual

Ventriculo derecho de doble salida tipo Fallot

Tronco arterial comun

Taquicardia supraventricular

Taquicardia auricular paroxistica

Hipoplasia de aorta descendente/abdominal

Origen andmalo de arteria coronaria de la arteria pulmonar

Otros *

Total

5(0,2)
5(0,2)
5(0,2)
5(0,2)
4(0,2)
4(0,2)
4(0,2)
4(0,2)
4(0,2)
4(0,2)
4(0,2)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)

3(0,1)

3(0,1)
3(0,1)
3(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
2(0,1)
35(1,7)

2024 (100,0)

*lesiones presentes en un Unico paciente
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Para nuestra clasificacién, tomamos como referencia dentro de los diagndsticos
posibles del paciente aquel diagndstico clasificado como “Principal”, es decir, aquel que define
mas adecuadamente la patologia que marca el prondstico del paciente en concreto. Segun
este diagndstico principal, ordenamos las cardiopatias congénitas siguiendo la clasificacion
propuesta por Houyel et. Al en 10 grupos de cardiopatias con sus correspondientes subgrupos.

Tabla 14. Frecuencia de diagndsticos principales segun la clasificacion de Houyel et al. incluyendo

subgrupos y tipos de cardiopatias

Diagndsticos principales segin Houyel n (%)
1) Heterotaxia e isomerismo 8(0,7)
Situs inversus visceroatrial 7 (0,6)
Isomerismo izquierdo (poliesplenia) 1(0,1)
2) Anomalias del retorno venoso 15 (1,2)
2.1) Anomalias del retorno venoso sistémico 0(0,0)
2.2) Anomalias del retorno venoso pulmonar 15(1,2)
Drenaje venoso pulmonar andmalo parcial 8(0,7)
Drenaje venoso pulmonar anémalo total supracardiaco 4(0,3)
Drenaje venoso pulmonar andmalo total intracardiaco 1(0,1)
Drenaje venoso pulmonar anémalo total mixto 1(0,1)
Drenaje venoso pulmonar andmalo parcial, sindrome de la cimitarra 1(0,1)
3) Anomalias de las auriculas y la comunicacion interauricular 265 (21,8)
3.1) Cor triatriatum 3(0,2)
Cor triatriatum 3(0,2)
3.2) Comunicaciones interauriculares 262 (21,5)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 210 (17,3)
Comunicacion interauricular tipo seno venoso 33(2,7)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval multifenestrada 19 (1,6)
4) Anomalias de la unién auriculoventricular y valvulas AV 130 (10,7)
4.1) Anomalias de la valvula tricispide 24 (2,0)
Anomalia de Ebstein de la valvula tricispide 14 (1,2)
Atresia tricuspidea 7 (0,6)
Insuficiencia tricuspidea, congénita 3(0,2)
4.2) Anomalias de la valvula mitral 13(1,1)
Insuficiencia mitral, congénita 6 (0,5)
Hendidura de valvula mitral 3(0,2)
Estenosis mitral, congénita 2(0,2)
Viélvula mitral en paracaidas 1(0,1)
Viélvula mitral, anomalia del aparato subvalvular 1(0,1)
4.3) Defectos septales auriculoventriculares 93 (7,6)
Defecto septal AV parcial 29 (2,4)
Defecto septal AV completo 27 (2,2)
Defecto septal AV tipo ostium primum 27 (2,2)
Defecto septal AV tipo comunicacién interventricular posterior 5(0,4)
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Tabla 14. Frecuencia de diagndsticos principales segln la clasificacion de Houyel et al. incluyendo

subgrupos y tipos de cardiopatias

Defecto septal AV con disbalance ventricular

Defecto septal AV y tetralogia de Fallot

5) Anomalias complejas de la unidn atrioventricular

Transposicidon de grandes arterias congénitamente corregida (doble discordancia)
Criss-cross atrioventricular

6) Corazon funcionalmente univentricular

Corazdn univentricular de morfologia indeterminada

6.1) Ventriculo de doble entrada

Ventriculo izquierdo de doble entrada

7) Defectos septales ventriculares

Comunicacidn interventricular perimembranosa

Comunicacion interventricular muscular

Comunicacion interventricular subarterial

Comunicacion interventricular con disalineacién septal

Comunicacidn interventricular del septo de entrada

Comunicacion interventricular multiple

8) Anomalias de la conexion ventriculo-arterial o de los tractos de salida

8.1) Transposicion de grandes arterias

Transposicion de grandes arterias

8.2) Otras alteraciones en la conexién ventriculo-arterial

Ventriculo derecho de doble salida

Ventriculo derecho de doble salida con comunicacién interventricular no
relacionada

Ventriculo derecho de doble salida tipo transposicién

Ventriculo derecho de doble salida tipo Fallot

8.3) Tetralogia de Fallot y variantes

Tetralogia de Fallot

Tetralogia de Fallot con agenesia de valvula pulmonar

8.4) Anomalias de los vasos intrapericardicos

Tudnel aorta-VI

Tronco arterial comun

8.5) Anomalias de la valvula adrtica y el tracto de salida de ventriculo izquierdo
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa

Estenosis adrtica valvular, congénita

Estenosis adrtica supravalvular

Insuficiencia adrtica, congénita

8.6) Anomalias de la valvula pulmonar y el tracto de salida de ventriculo derecho
Estenosis pulmonar valvular, congénita

Atresia pulmonar con comunicacidn interventricular

Atresia pulmonar con septo integro

Atresia pulmonar con comunicacidn interventricular y colaterales sistémico-
pulmonares
Estenosis pulmonar subvalvular

3(0,2)
2(0,2)
13 (1,1)
12 (1,0)
1(0,1)
3(0,2)
1(0,1)
2(0,2)
2(0,2)
224 (18,4)
144 (11,8)
57 (4,7)
15 (1,2)
3(0,2)
3(0,2)
2(0,2)
342 (28,1)
53 (4,4)
53 (4,4)
10 (0,8)
5(0,4)

3(0,2)

1(0,1)
1(0,1)
81(6,7)
80 (6,6)
1(0,1)
2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
53 (4,4)
33(2,7)
16 (1,3)
3(0,2)
1(0,1)
143 (11,8)
123 (10,1)
5(0,4)
5(0,4)

5(0,4)
3(0,2)
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Tabla 14. Frecuencia de diagndsticos principales segln la clasificacion de Houyel et al. incluyendo

subgrupos y tipos de cardiopatias

Estenosis pulmonar supravalvular 1(0,1)
Insuficiencia pulmonar, congénita 1(0,1)
9) Anomalias de los vasos extrapericardicos 210 (17,3)
9.1) Conducto arterioso persistente 99 (8,2)
Conducto arterioso persistente 99 (8,2)
9.2) Coartacidn de aorta 103 (8,5)
Coartacién adrtica 102 (8,4)
Hipoplasia tubular de arco adrtico 1(0,1)
9.3) Interrupcion de arco adrtico 2(0,2)
Interrupcién de arco aédrtico 2(0,2)
9.4) Anomalias del arco adrtico 1(0,1)
Anillo vascular 1(0,1)
9.5) Anomalias de la arteria pulmonar y sus ramas 5(0,4)
Aneurisma de arteria pulmonar 3(0,2)
Estenosis periférica de arteria pulmonar distal a la bifurcacién hiliar 1(0,1)
Origen de arteria pulmonar de aorta ascendente (hemitruncus) 1(0,1)
10) Anomalias congénitas de las arterias coronarias 6 (0,5)
Coronaria: origen adrtico anémalo 3(0,2)
Fistula coronaria 2(0,2)
Origen andmalo de arteria coronaria de la arteria pulmonar 1(0,1)
Total 1277 (100,0)

Las cardiopatias halladas con mas frecuencia en nuestra poblaciéon fueron la
Comunicacién Interauricular (sobre todo el subtipo ostium secundum o fosa oval), la
Comunicacidn Interventricular (subtipo perimembranosa), y la Estenosis Pulmonar valvular.
Estas CC, en general clasificadas como CC leves y/o moderadas, suponen en conjunto y
teniendo en cuenta los distintos subtipos el 50% de las cardiopatias recogidas. Les siguen en
frecuencia otras cardiopatias mas severas como la Coartacidon adrtica/hipoplasia de
aorta/interrupcion de arco adrtico, el conjunto de los Defectos Septales Auriculo-Ventriculares
o defectos de los cojines endocardicos, la Tetralogia de Fallot, y las Transposiciones de grandes
arterias. La suma de estos 8 tipos de cardiopatias mas frecuentes representa el 85,9% del total.

En cuanto a la distribuciéon por sexo de cada cardiopatia atendiendo al diagndstico
principal, sin entrar a analizar los tipos concretos de cardiopatias, obtuvimos los siguientes
resultados (tabla 15). No apreciamos grandes diferencias en la distribucién por sexo si tenemos
en cuenta la frecuencia de las distintas CC encontradas.

Si nos fijamos en la distribucion de cardiopatias por los grupos de edad definidos
previamente, observamos que las cardiopatias mas complejas predominan en los grupos de
edad mas jévenes (entre 14 y 34 afios y entre 35 y 54 afios), mientras que conforme avanzamos
en afos, predominan las de menor complejidad, en especial las comunicaciones
interauriculares (tabla 16).
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Tabla 15. Distribucion por sexo de los diagnésticos principales segin Houyel con grupos y subgrupos

Diagn@sticos principales Sexo Total
Femenino (%)  Masculino (%)

1) Heterotaxia e isomerismo 7 (87,5) 1(12,5) 8

2) Anomalias del retorno venoso 7 (46,6) 8(53,4) 15
2.1) Anomalias del retorno venoso sistémico 0 0 0
2.2) Anomalias del retorno venoso pulmonar 6 9 15

.3) Anon'fall'as de las auriculas y la comunicacién 153 (57,8) 112 (42,2) 265

interauricular
3.1) Cor triatriatum 1 2 3
3.2) Comunicaciones interauriculares 152 110 262

4)’ Anomalias de la unién auriculoventricular y 69 (53,1) 61 (46,9) 130

valvulas AV
4.1) Anomalias de la valvula tricispide 7 17 24
4.2) Anomalias de la vélvula mitral 5 8 13
4.3) Defectos septales auriculoventriculares 57 36 93

5) {\nomal'ias complejas de la union 8 (61,6) 5 (38,4) 13

atrioventricular

6) Corazon funcionalmente univentricular 1(32,4) 2 (66,6) 3
6.1) Ventriculo de doble entrada 0 2 2

7) Defectos septales ventriculares 109 (48,7) 115 (51,3) 224

8) Anomalias de la c.onexién ventriculo-arterial o 167 (48,9) 175 (51,1) 342

de los tractos de salida
8.1) Transposicién de grandes arterias 21 32 53
8.2) Otras alteraciones en la conexién ventriculo-

arterial 4 6 10
8.3) Tetralogia de Fallot y variantes 34 47 81
8.4) Anomalias de los vasos intrapericardicos 0 2 2
8.5) Anomalias de la valvula aértica y el tracto de

saIida)de ventriculo izquierdo ! 18 35 >3
8.6) Anomalias de la valvula pulmonar y el tracto

de sal)ida de ventriculo derechop ' 90 >3 143

9) Anomalias de los vasos extrapericardicos 108 (51,5) 102 (48,5) 210
9.1) Conducto arterioso permeable 60 39 99
9.2) Coartacion de aorta 46 57 103
9.3) Interrupcién de arco aédrtico 0 2 2
9.4) Anomalias del arco aértico 1 0 1
9.5) Anomalias de arteria pulmonar y ramas 2 3 5

10) Ano.mall'as congénitas de las arterias 3 (50,0) 3 (50,0) 6

coronarias

Total 632 (52) 584 (48) 1216
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Tabla 16. Numero de diagndsticos principales segun grupos de edad

Grupos de Edad Sexo
Femenino Masculino Total
Entre 14 y 34 aiios 451 462 913
1) Heterotaxia e isomerismo 2 1 3
2) Anomalias del retorno venoso 4 6 10
3) Anomalias de las auriculas la comunicacion
inte)rauricular ' 101 88 189
4) Anomalias de la unidn auriculoventricular y valvulas AV 41 46 87
5) Anomalias complejas de la unién atrioventricular 6 3 9
6) Corazdn funcionalmente univentricular 1 2 3
7) Defectos septales ventriculares 85 97 182
deSS?a/;\izzmallas de la conexidn ventriculo-arterial o los tractos 122 133 255
9) Anomalias de los vasos extrapericardicos 87 85 172
10) Anomalias congénitas de las arterias coronarias 2 1 3
Entre 35 y 54 aios 128 94 222
1) Heterotaxia e isomerismo 5 0 5
2) Anomalias del retorno venoso 2 2 4
3) Anomalias de las auriculas la comunicacién
inte)rauricular ' 25 14 39
4) Anomalias de la unién auriculoventricular y valvulas AV 18 13 31
5) Anomalias complejas de la unién atrioventricular 1 2 3
7) Defectos septales ventriculares 21 15 36
8) Anomalias de la conexidn ventriculo-arterial o los tractos
de s)alida 40 33 73
9) Anomalias de los vasos extrapericardicos 16 15 31
Entre 55 y 74 afios 43 22 65
2) Anomalias del retorno venoso 1 0 1
3) Anomalias de las auriculas la comunicacién
inte)rauricular ! 22 / 29
4) Anomalias de la unién auriculoventricular y valvulas AV 9 2 11
7) Defectos septales ventriculares 2 3 5
8) Anomalias de la conexion ventriculo-arterial o los tractos
de salida 3 / 10
9) Anomalias de los vasos extrapericardicos 5 2 7
10) Anomalias congénitas de las arterias coronarias 1 1 2
Mayores de 75 afos 10 6 16
2) Anomalias del retorno venoso 0 1 1
3) Anomalias de las auriculas y la comunicacion 5 3 8
interauricular
4) Anomalias de la unidn auriculoventricular y vélvulas AV 0 1
5) Anomalias complejas de la unién atrioventricular 0 1
7) Defectos septales ventriculares 0
8) Anomalias de la conexién ventriculo-arterial o los tractos
de salida 2 2 4
Total 632 584 1216
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3.2 ASOCIACIONES ENTRE CARDIOPATIAS CONGENITAS

Como mencionamos, los 1.216 pacientes de nuestra poblacién pueden tener uno o
mas diagndsticos, habiendo clasificados los mismos en diagndstico principal y diagndsticos
secundarios (del 22 al 89). Por tanto, hay diagndsticos principales aislados, y diagndsticos
principales asociados a otras cardiopatias o diagndsticos secundarios.

Nos centramos para su descripcion en los 8 grupos de diagndsticos principales mas
frecuentes. Estos son, de mayor a menor frecuencia: Comunicaciones interauriculares
(subgrupo 3.2 de Houyel), Comunicaciones interventriculares (grupo 7), Estenosis pulmonares
(subgrupo 8.6), Coartaciones adrticas, interrupciones de arco aértico e hipoplasia de arco
adrtico (subgrupos 9.2, 9.3 y 9.4), Conductos arteriosos persistentes (subgrupo 9.1), Defectos
septales auriculoventriculares (subgrupo 4.3), Tetralogia de Fallot y variantes (subgrupo 8.3),
y Trasposiciones de grandes arterias (grupo 5 y subgrupo 8.1). Para la descripcién de las
asociaciones mas frecuentes, tomamos el primer diagndstico secundario, es decir, el
diagnéstico clasificado como “2”, dado su mayor nimero e importancia clinica.

Comenzando con las CIA, la mayoria se presentan de forma aislada, sobre todo en el
caso de la CIA tipo Ostium secundum o tipo Fosa Oval (73,36% de estas). La asociacién mas
frecuente es con la EP valvular y con el DVAP parcial (90,9% del tipo Seno Venoso).

Tabla 17. Comunicaciones Interauriculares y diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes

Tipos de comunicaciones interauriculares n (%)
Comunicacidn interauricular tipo fosa oval 210 (80,2)
Aisladas 153 (58,4)
Con diagnéstico secundario 57 (21,8)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 11 (4,2)
Comunicacion interventricular perimembranosa 8(3,1)
Fibrilacion auricular 5(1,9)
Valvula pulmonar, anomalia 3(1,1)
Vena cava superior izquierda persistente a seno coronario 3(1,1)
Otros * 27 (10,3)
Comunicacidn interauricular tipo seno venoso 33 (12,6)
Aisladas 0(0,0)
Con diagndstico secundario 33 (12,6)
Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial 30 (11,5)
Otros * 3(1,1)
Comunicacidn interauricular tipo fosa oval multifenestrada 19 (7,3)
Aisladas 15 (5,7)
Con diagnéstico secundario 4 (1,5)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 2(0,8)
Otros * 2(0,8)
Total 262 (100,0)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente
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Siguiendo con las CIV, de nuevo la mayoria se presentan de forma aislada, siendo las
asociaciones mas frecuentes la EP subvalvular, el DAP y la VAB.

Tabla 18. Comunicaciones Interventriculares y diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes

Tipos de comunicaciones interventriculares n (%)
Comunicacion interventricular perimembranosa 144 (64,3)
Aisladas 94 (42,0)
Con diagnéstico secundario 50 (22,3)
Estenosis pulmonar subvalvular 7(3,1)
Conducto arterioso persistente 6(2,7)
Valvula aértica bicuspide 6(2,7)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 4(1,8)
Dilatacion de aorta ascendente 3(1,3)
Fosa oval permeable 2(0,9)
Insuficiencia adrtica, congénita 2(0,9)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 2(0,9)
Valvula mitral, anomalia del aparato subvalvular 2(0,9)
Coartacion adrtica 2(0,9)
Otros * 14 (6,3)
Comunicacion interventricular muscular 57 (25,0)
Aisladas 47 (21,0)
Con diagnéstico secundario 9 (4,0)
Coartacion aodrtica 2(0,9)
Otros * 7(3,1)
Comunicacion interventricular subarterial 15 (6,7)
Aisladas 4(1,8)
Con diagnéstico secundario 11 (4,9)
Insuficiencia adrtica, congénita 4(1,8)
Estenosis pulmonar subvalvular 3(1,3)
Otros * 4(1,8)
Comunicacion interventricular del septo de entrada 3(1,3)
Aisladas 1(0,4)
Con diagnéstico secundario 2 (0,9)
Estenosis pulmonar subvalvular 2(0,9)
Comunicacién interventricular con disalineacion septal 3(1,3)
Aisladas 0(0,0)
Con diagnéstico secundario 3(1,3)
Conducto arterioso persistente 1(0,4)
Estenosis pulmonar subvalvular 1(0,4)
Dilatacién de aorta ascendente 1(0,4)
Comunicacion interventricular multiple 2(0,9)
Aisladas 2(0,9)
Total 224 (100,0)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente
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En cuanto a las EP valvulares, la mayoria se presentan de forma aislada, siendo la
asociacion mas frecuente la valvula pulmonar anémala.

Tabla 19. Estenosis pulmonares valvulares y diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes

n (%)
Aisladas 90 (73,2)
Con diagnéstico secundario 33(26,8)
Valvula pulmonar, anomalia 20 (16,3)
Insuficiencia pulmonar, congénita 4 (3,3)
Otros * 9(7,3)
Total 123 (100,0)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente

En el caso de las CoA, vemos que la mayoria si que asocian alguna otra anomalia, siendo
la mayoria la presencia de VAB (el 31,37%).

Tabla 20. Coartaciones adrticas, Interrupcién de arco adrtico e Hipoplasia tubular de arco aértico y

diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes

n (%)
Aisladas 33(31,4)
Con diagnostico secundario 72 (68,6)
Valvula adrtica bicuspide 32(30,5)
Estenosis aortica valvular, congénita 8(7,6)
Conducto arterioso persistente 6 (5,7)
Comunicacion interventricular perimembranosa 5(4,8)
Comunicacidn interventricular, cierre espontaneo 5 (4,8)
Comunicacién interventricular muscular 2(1,9)
Insuficiencia adrtica, congénita 2(1,9)
Otros * 12 (11,4)
Total 105 (100,0)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente

La mayoria de los DAP, como diagndsticos principales, se dan de manera aislada
(86,86%), sin asociar ningun diagndstico secundario destacable o predominante de entre los
13 casos asociados a otras cardiopatias.

Si bien los DSAV suelen asociarse a otras lesiones (60,21%), no hay entre estos
diagndsticos secundarios ninguno que destaque sobre los demas.
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Tabla 21. Conductos arteriosos persistentes y diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes

n (%)
Aisladas 86 (86,9)
Con diagndstico secundario 13 (13,1)
Valvula aértica bicuspide 3(3,0)
Comunicacién interventricular, cierre espontaneo 2(2,0)
Vena cava superior izquierda persistente a seno coronario 2(2,0)
Dilatacion de aorta ascendente 2(2,0)
Otros * 4 (4,0)
Total 99 (100,0)
*diagndsticos presentes en un Unico paciente
Tabla 22. Defectos septales AV y diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes
Tipos de defectos septales auriculo-ventriculares n (%)
Defecto septal AV parcial 29 (31,2)
Aisladas 13 (14,0)
Con diagnéstico secundario 16 (17,2)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 3(3,2)
Comunicacidn interventricular del septo de entrada 2(2,2)
Otros * 11 (11,8)
Defecto septal AV tipo ostium primum 27 (29,0)
Aisladas 3(3,2)
Con diagnéstico secundario 24 (25,8)
Hendidura de valvula mitral 17 (18,3)
Otros * 7(7,5)
Defecto septal AV completo 27 (29,0)
Aisladas 16 (17,2)
Con diagnéstico secundario 11 (11,8)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 3(3,2)
Otros * 8(8,6)
Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior 5(5,4)
Aisladas 3(3,2)
Con diagnéstico secundario 2(2,2)
Conducto arterioso persistente 1(1,1)
Hipoplasia tubular de arco aértico 1(1,1)
Defecto septal AV con disbalance ventricular 3(3,2)
Con diagndstico secundario 3(3,2)
Transposicion de grandes arterias 2(2,2)
Ventriculo derecho de doble salida tipo transposicién 1(1,1)
Defecto septal AV y tetralogia de Fallot 2(2,2)
Aisladas 2(2,2)
Total 93 (100,0)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente

124



V. RESULTADOS

Dentro de las ToF, el diagndstico secundario mas frecuente es el arco adrtico derecho
(16%) y las anomalias coronarias (2,46%) (tabla 23). Por su parte las D- y L-TGAs se asocian con
CIV subarteriales y anomalias coronarias, siendo el 33,84% aisladas (tabla 24).

Tabla 23. Tetralogias de Fallot y diagndsticos secundarios asociados mas frecuentes

n (%)
Aisladas 53 (65,4)
Con diagnéstico secundario 28 (34,6)
Arco aodrtico derecho 13 (16,0)
Coronaria: origen aértico anémalo 2(2,5)
Otros * 13 (16,0)
Total 81 (100,0)
*diagndsticos presentes en un Unico paciente
Tabla 24. Transposiciones de grandes arterias y diagndsticos asociados mds frecuentes
Tipos de Transposiciones de grandes arterias n (%)
Transposicidn de grandes arterias 53 (81,5)
Aisladas 21(32,3)
Con diagnéstico secundario 32 (49,2)
Comunicacidn interventricular subarterial 10 (15,4)
Coronaria: origen aértico anémalo 9(13,8)
Flutter auricular 3(4,6)
Disfuncion del nédulo sinusal 2(3,1)
Otros * 8(12,3)
Transposicidn de grandes arterias congénitamente corregida (doble
discordancia) 12 (18,5)
Aisladas 1(1,5)
Con diagnostico Secundario 22 11 (16,9)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 2(3,1)
Estenosis pulmonar subvalvular 2(3,1)
Otros * 7 (10,8)
Total 65 (100,0)

*diagnadsticos presentes en un Unico paciente
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3.3 RELACION DE LAS CARDIOPATIAS CON ENTIDADES SINDROMICAS

Es conocida la asociacién de diversos sindromes y alteraciones genéticas con la
presencia de cardiopatias congénitas. En nuestra poblacidn encontramos las siguientes
asociaciones entre diagndsticos principales y alteraciones genéticas (tabla 25). Observamos
que la mayoria de los pacientes no presentan asociado ningun sindrome genético (86,7%),
siendo los mas frecuentemente asociados la Trisomia 21 (6%) y la microdelecién 22q11 (1,6%).
Destaca igualmente la sospecha de alteracion genética no filiada (1,3%) o el hallazgo de
alteraciones cromosdmicas sin asociacion clara de sindrome (1,4%).

Tabla 25. Sindromes asociados a los diagndsticos principales

n (%)
Ningun sindrome asociado 1054 (86,7)
Sindrome de Down (trisomia 21) 73 (6,0)
Defecto septal AV completo 22 (1,8)
Comunicacidn interventricular perimembranosa 15(1,2)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 8(0,7)
Defecto septal AV parcial 7 (0,6)
Defecto septal AV tipo ostium primum 6 (0,5)
Conducto arterioso persistente 5(0,4)
Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior 3(0,2)
Tetralogia de Fallot 2(0,2)
Defecto septal AV y tetralogia de Fallot 2(0,2)
Comunicacion interventricular subarterial 1(0,1)
Hendidura de vélvula mitral 1(0,1)
Ventriculo derecho de doble salida con comunicacidon 1(0,1)
interventricular no relacionada ’
Microdeleccion 22q11 19 (1,6)
Comunicacion interventricular perimembranosa 8(0,7)
Tetralogia de Fallot 5(0,4)
Atresia pulmonar con comunicacién interventricular y 2(0,2)
colaterales sistémico-pulmonares !
Estenosis pulmonar valvular, congénita 1(0,1)
Comunicacion interventricular del septo de entrada 1(0,1)
Interrupcion de arco adrtico 1(0,1)
Comunicacion interventricular subarterial 1(0,1)
Otras cromosomopatias sin nombre sindrémico asociado 17 (1,4)
Comunicacion interventricular perimembranosa 4(0,3)
Tetralogia de Fallot 4(0,3)
Comunicaciodn interauricular tipo fosa oval 4(0,3)
Defecto septal AV parcial 2(0,2)
Comunicacidn interventricular subarterial 1(0,1)
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Tabla 25. Sindromes asociados a los diagndsticos principales

Defecto septal AV tipo ostium primum

Defecto septal AV completo

Sospecha de alteracion genética no filiada
Comunicaciodn interauricular tipo fosa oval
Conducto arterioso persistente

Comunicacidn interventricular perimembranosa
Transposicidn de grandes arterias

Defecto septal AV parcial

Estenosis pulmonar valvular, congénita
Comunicacidn interventricular subarterial
Atresia tricuspidea

Aneurisma de arteria pulmonar

Defecto septal AV tipo ostium primum
Tetralogia de Fallot

Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior
Sindrome de Noonan

Estenosis pulmonar valvular, congénita
Insuficiencia pulmonar, congénita
Comunicacion interauricular tipo fosa oval
Comunicacidn interauricular tipo fosa oval multifenestrada
Estenosis pulmonar supravalvular

Insuficiencia mitral, congénita

Estenosis pulmonar subvalvular

Sindrome de Williams

Estenosis adrtica supravalvular

Coartacion adrtica

Hendidura de valvula mitral

Estenosis periférica de arteria pulmonar distal a la bifurcacion
hiliar

Sindrome de Ellis van Creveld

Defecto septal AV parcial

Defecto septal AV tipo ostium primum
Sindrome de Turner

Coartacion adrtica

Estenosis adrtica valvular, congénita

Sindrome de Goldenhar

Comunicacidn interventricular perimembranosa
Asociacion VACTERL

Conducto arterioso persistente

Ventriculo derecho de doble salida

Sindrome Polimalformativo

Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior
Insuficiencia mitral, congénita

Sindrome de Loeys

1(0,1)
1(0,1)
16 (1,3)
3(0,2)
2(0,2)
2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
10 (0,8)
4(0,3)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
6 (0,5)
3(0,3)
1(0,1)
1(0,1)

1(0,1)

2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
2(0,2)
2(0,2)
2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
2(0,2)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
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Tabla 25. Sindromes asociados a los diagndsticos principales

Conducto arterioso persistente

Sindrome de Leopard

Estenosis pulmonar valvular, congénita
Sindrome de Silver-Russel

Comunicacién interauricular tipo fosa oval
Discinesia ciliar primaria

Situs inversus visceroatrial

Sindrome de Rokitansky

Defecto septal AV parcial

Asociacion CHARGE

Comunicacién interventricular perimembranosa
Trisomia X

Anomalia de Ebstein de la valvula tricuspide
Sindrome de Alport

Estenosis pulmonar valvular, congénita
Sindrome de Holt-Oram

Comunicacion interauricular tipo fosa oval
Sindrome de Arboleda-Tham

Comunicacién interauricular tipo fosa oval multifenestrada
Sindrome de Rubinstein-Taybi

Comunicacién interventricular perimembranosa
Total

1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1(0,1)
1216 (100,0)
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3.4 CLASIFICACION DE SEVERIDAD DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

La gravedad o severidad a la hora de clasificar las cardiopatias viene dada por la
Clasificacién de la ESC 2020 (ver anexos), segun la cual clasificamos las cardiopatias en leves,
moderadas y severas. En nuestra poblacion de estudio, encontramos un predominio claro de
las cardiopatias clasificadas como leves y moderadas en practicamente igual nUmero, con un
8,8% de lesiones clasificadas como severas.

Tabla 26. Severidad de las Cardiopatias

Severidad Frecuencia Porcentaje
Leve 556 45,7%
Moderada 553 45,5%
Severa 107 8,8%
Total 1216 100,0%

En cuanto a la distribucién de las distintas cardiopatias por sexo, no encontramos un
predominio significativo de ningun sexo, si bien las mujeres parecen en general tener
cardiopatias mas leves, predominando los varones ligeramente en las moderadas y sin apenas
diferencia en las severas, como podemos observar en la siguiente tabla:

Tabla 27. Severidad de las Cardiopatias segun el sexo

Severidad de la Cardiopatia

Sexo Leve (%) Moderada (%)  Severa (%)  Total sexo (%)
Femenino 309 (55,6) 264 (47,7) 59 (55,2) 632 (52,0)
Masculino 247 (44,4) 289 (52,3) 48 (44,8) 584 (48,0)
Total tipo de severidad 556 (100,0) 553 (100,0) 107 (100,0) 1216 (100,0)
% Total severidades 45,7% 45,5% 8,8% 100,00%

Atendiendo a la distribucion de las cardiopatias segun su severidad en las distintas
areas de salud de la Regidn de Murcia, predominan en todas las areas las cardiopatias leves y
moderadas, existiendo un mayor nimero de severas en aquellas areas con mas frecuencia de
CC(areas1,2vy6).
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Tabla 28. Distribucién por Areas de Salud de las Cardiopatias segun su Severidad

Severidad de la Cardiopatia

Areas de Salud Leve (%) Moderada (%) Severa (%) Total
1: Murcia Oeste 123 (43,5) 134 (47,3) 26 (9,2) 283
2: Cartagena 103 (47,0) 97 (44,3) 19 (8,7) 219
3: Lorca 49 (42,6) 55 (47,8) 11 (9,6) 115
4: Noroeste 25 (41,7) 27 (45,0) 8(13,3) 60
5: Altiplano 20 (41,7) 24 (50,0) 4 (8,3) 48
6: Vega Media del Segura 103 (50,0) 83 (40,3) 20(9,7) 206
7: Murcia Este 57 (51,8) 48 (43,6) 5(4,5) 110
8: Mar Menor 54 (43,5) 59 (47,6) 11 (8,9) 124
9: Vega Alta del Segura 22 (43,1) 26 (51) 3(5,9) 51
Total general 556 (45,7) 553 (45,5) 107 (8,8) 1216

Comenzando por las CC clasificadas como leves, destacan en este grupo la CIA, la CIV,
el DAP y la EP valvular (tabla 29). Dentro de las CC moderadas, las mas frecuentes son la CoA,
la ToF, la EP y CIA moderadas o con repercusion, la TGA corregida mediante switch arterial y
los distintos tipos de DSAV, asi como los DVAP parciales o totales (tabla 30). Notese que, segln
la clasificacion de la ESC, algunas CC como CIA, CIV, DAP o EP pueden ser leves o moderadas
segln su repercusion hemodindmica o la persistencia de alteraciones o secuelas tras la
correccion.

Tabla 29. Frecuencia de pacientes con cardiopatias clasificadas como leves

Tipos de cardiopatias n (%)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 169 (13,9)
Comunicacion interventricular perimembranosa 115 (9,5)
Conducto arterioso persistente 97 (8,0)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 64 (5,3)
Comunicacidn interventricular muscular 55 (4,4)
Comunicacidn interauricular tipo fosa oval multifenestrada 14 (1,2)
Estenosis adrtica valvular, congénita 11 (0,9)
Comunicacién interventricular subarterial 7 (0,6)
Insuficiencia mitral, congénita 6 (0,5)
Comunicacidn interauricular tipo seno venoso 4(0,3)
Insuficiencia tricuspidea, congénita 3(0,2)
Aneurisma de arteria pulmonar 3(0,2)
Comunicacidn interventricular multiple 2(0,2)
Otros * 6 (0,6)
Total 556 (45,7)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente
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Tabla 30. Frecuencia de pacientes con cardiopatias clasificadas como moderadas

Tipos de cardiopatias n (%)
Coartacién adrtica 101 (8,3)
Tetralogia de Fallot 77 (6,3)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 59 (4,9)
Comunicacidn interauricular tipo fosa oval 37 (3,0)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 32(2,6)
Transposicion de grandes arterias 32(2,6)
Comunicacion interauricular tipo seno venoso 29 (2,4)
Defecto septal AV parcial 28 (2,3)
Comunicacidn interventricular perimembranosa 26 (2,1)
Defecto septal AV tipo ostium primum 26 (2,1)
Defecto septal AV completo 23 (1,9)
Anomalia de Ebstein de la valvula tricispide 14 (1,2)
Comunicacion interventricular subarterial 8(0,7)
Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial 8(0,7)
Comunicacién interauricular tipo fosa oval multifenestrada 5(0,4)
Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior 4(0,3)
Estenosis adrtica valvular, congénita 4(0,3)
Drenaje venoso pulmonar anémalo total supracardiaco 4(0,3)
Cor triatriatum 3(0,2)
Comunicacidn interventricular del septo de entrada 3(0,2)
Estenosis adrtica supravalvular 3(0,3)
Hendidura de valvula mitral 3(0,3)
Estenosis mitral, congénita 2(0,2)
Comunicacidn interventricular muscular 2(0,2)
Conducto arterioso persistente 2(0,2)
Defecto septal AV y tetralogia de Fallot 2(0,2)
Coronaria: origen aértico anémalo 2(0,2)
Estenosis pulmonar subvalvular 2(0,2)
Comunicacidn interventricular con disalineacion septal 2(0,2)
Otros * 10(0,8)
Total 553 (45,5)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente

Por su especial interés, nos centramos ahora en aquellos pacientes portadores de
cardiopatias congénitas severas, que incluimos en su totalidad (tabla 31).

Encontramos en este grupo diagndsticos o bien en mayor grado de severidad o bien
anatémicamente mas complejos, y al mismo tiempo menos frecuentes, como distintos tipos
de AP, AT o VDDS. Observamos algunos diagndsticos que en teoria no corresponderian en el
grupo de cardiopatias severas. Esto se debe a que asocian o bien un grado severo de expresiéon
de la cardiopatia en si, o bien hipertensién pulmonar, o bien otros diagndsticos secundarios
gue los convierten de forma global en severos.
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Tabla 31. Frecuencia de pacientes con cardiopatias congénitas clasificadas como severas

Tipos de cardiopatias n (%)
Transposicidn de grandes arterias 21(1,7)
Transposicion de grandes arterias congénitamente corregida (doble discordancia) 12 (1,0)
Situs inversus visceroatrial 7(0,6)
Atresia tricuspidea 7(0,6)
Atresia pulmonar con comunicacion interventricular y colaterales sistémico- 5 (0,4)
pulmonares ’
Atresia pulmonar con septo integro 5(0,4)
Atresia pulmonar con comunicacién interventricular 5(0,4)
Ventriculo derecho de doble salida 5(0,4)
Defecto septal AV completo 4(0,3)
Comunicacién interauricular tipo fosa oval 4(0,3)
Comunicacién interventricular perimembranosa 3(0,2)
Defecto septal AV con disbalance ventricular 3(0,2)
Tetralogia de Fallot 3(0,2)
Ventriculo derecho de doble salida con comunicacidn interventricular no relacionada 3(0,2)
Interrupcién de arco adrtico 2(0,2)
Ventriculo izquierdo de doble entrada 2(0,2)
Corazén univentricular de morfologia indeterminada 1(0,1)
Estenosis adrtica valvular, congénita 1(0,1)
Tetralogia de Fallot con agenesia de vélvula pulmonar 1(0,1)
Defecto septal AV tipo ostium primum 1(0,1)
Hipoplasia tubular de arco adrtico 1(0,1)
Defecto septal AV tipo comunicacidn interventricular posterior 1(0,1)
Tronco arterial comuin 1(0,1)
Ventriculo derecho de doble salida tipo Fallot 1(0,1)
Origen de arteria pulmonar de aorta ascendente (hemitruncus) 1(0,1)
Coronaria: origen aértico anémalo 1(0,1)
Coartacion adrtica 1(0,1)
Ventriculo derecho de doble salida tipo transposicién 1(0,1)
Criss-cross atrioventricular 1(0,1)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 1(0,1)
Isomerismo izquierdo (poliesplenia) 1(0,1)
Defecto septal AV parcial 1(0,1)
Total 107 (8,8)

En el caso de la CIA, las 4 asocian HTP. Ocurre igual con 2 de las ToF, los 4 DSAV tipo OP,
parcial y con CIV posterior, y 2 de las CIV perimembranosas. El resto asocian otros diagndsticos
gue aumentan la complejidad y severidad: 2 DSAV completos asocian VDDS (uno con EP y otro
con D-TGA), una CIV perimembranosa asocia una casi IAA tipo B, de los DSAV con disbalance,
2 estan en circulacién de Fontan y otro asocia un VU con vasos en D-TGA. La anomalia
coronaria tipo ALCAPA fue trasplantada por provocar un infarto extenso. Las EAo se consideran
severas y englobadas dentro de un complejo tipo Shone, y la CoA es casi una IAA tipo C.
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3.5 ESTADIO FUNCIONAL DE LOS PACIENTES
Atendiendo a la clasificacién del estadio funcional de la NYHA, el 98,3% de nuestra

poblacién de estudio presenta un buen estado funcional, situdndose en las clases | y II,
encontrandose solamente el 1,7% en estadios funcionales mas avanzados (Il y IV).

Tabla 32. Estadio funcional de la NYHA de los pacientes

Clases de la NYHA Frecuencia Porcentaje
[ 1026 84,4%

Il 169 13,9%

" 20 1,6%

v 1 0,1%
Total 1216 100,0%

Nos fijamos ahora mas detalladamente en aquellos pacientes en situacion funcional IlI
y IV, es decir, las peores situaciones clinicas, y en sus diagndsticos principales (tabla 33).
Podemos decir que, en general, los pacientes en peor estadio funcional se corresponden con
aquellos con un diagndstico previo de cardiopatia severa, a excepcion de las CIA, el DSAV
parcial, la EAo subvalvular por membrana fibrosa y el DSAV tipo OP, que se considerarian de
tipo moderado, pero que se encuentran en peor situacién funcional.

Tabla 33. Diagnésticos principales de los pacientes en situacién funcional Il y IV de la NYHA

NYHA Il NYHAIV Total

Transposicion de grandes arterias 3 3
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 2 2
Tetralogia de Fallot 2 2
Defecto septal AV completo 2 2
Transposicion de grandes arterias congénitamente corregida (doble 5 )
discordancia)

Atresia pulmonar con comunicacion interventricular y colaterales 1 1 )
sistémico-pulmonares

Coronaria: origen aértico anémalo

Defecto septal AV parcial

Ventriculo derecho de doble salida con comunicacion 1 1
interventricular no relacionada

Atresia pulmonar con septo integro 1 1
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 1 1
Atresia tricuspidea 1 1
Atresia pulmonar con comunicacion interventricular 1 1
Defecto septal AV tipo ostium primum 1 1
Total 20 1 21
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3.6 RELACION ENTRE SEVERIDAD Y ESTADIO FUNCIONAL

Si tenemos en cuenta ambas variables, observamos que en nuestra poblaciéon
predominan las CC leves en estadio funcional |, y que las moderadas se encuentran tanto en
estadios | como Il. Las severas se encuentran en igual proporcidn en estadios | y I, asi como en
porcentaje no desdefiable en estadio Ill (tabla 34).

Tras realizar un andlisis estadistico de Chi cuadrado obtenemos diferencias
estadisticamente significativas. Si nos fijamos en los residuos corregidos observamos
igualmente esta diferencia.

Tabla 34. Estadios de la NYHA segun la severidad de la cardiopatia

Estadios de la NYHA

Severidad Cardiopatia | Il n v Total
Leve 538 18 0 0 556
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 96,8% 3,2% 0% 0% 100%
% dentro de NYHA 52,4% 10,7% 0% 0%  45,7%
Residuos corregidos 10,9 -9,9 -4,1 -0,9
Moderada 442 108 3 0 553
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 79,9% 19,5% 0,5% 0% 100%
% dentro de NYHA 43,1% 63,9% 15% 0%  45,5%
Residuos corregidos -3,9 5,2 -2,8 -0.9

Severa 46 43 17 1 107
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 43,0% 40,2% 15,9% 0,9% 100%
% dentro de NYHA 45% 25,4% 85,0% 100% 8,8%
Residuos corregidos -12,3 8,2 12,1 3,2

Total 1026 169 20 1 1216
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 84,4% 139% 1,6% 0,1% 100%
% dentro de NYHA 100% 100% 100% 100% 100%

Pruebas de Chi cuadrado  Valor Gl  Sig. Asintética (bilateral)

Chi-cuadrado de Pearson 299,992?2 6 0,000
Razén de verosimilitudes 225,161 6 0,000
N casos validos 1216

a. 4 casillas (33,3%) tienen una frecuencia esperada inferior a 5. La frecuencia minima
esperada es 0,9.
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3.7 PACIENTES MUJERES AFECTAS DE CARDIOPATIAS CONGENITAS Y GESTANTES

Dentro de nuestra poblacidon femenina (632 pacientes) analizamos cuantas han tenido
alguna gestacion, y qué tipo de cardiopatia clasificada segun la severidad presentaban. No se
analizé el estadio funcional dada la imposibilidad de datar el momento de la gestacion y el
estadio NYHA durante la misma a partir de los datos de las historias clinicas.

Tuvieron una o mas gestaciones el 11,9% de las mujeres cardidépatas. Observamos un
predominio de gestaciones en cardiopatias clasificadas como de severidad moderada. Llama
la atencién encontrar hasta 10 gestantes con diagndstico de cardiopatia severa. Tras un analisis
estadistico de Chi cuadrado obtenemos que no existe significaciéon estadistica, con una Chi-
cuadrado de 4.49 y una p 0.106.

Tabla 35. Pacientes mujeres segun gestaciones y severidad de cardiopatia

Severidad Cardiopatia

Pacientes mujeres Leve Moderada  Severa Total
No Gestante 285 223 49 557
% dentro de Gestacion 51,2% 40,0% 8,8% 100%
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 92,2% 84,5% 83,1% 88,1%
Residuos corregidos 3,1 -2,4 -1,3
Gestante 24 41 10 75
% dentro de Gestacion 32,0% 54,7% 13,3% 100%
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 7,8% 15,5% 13,3% 11,2%
Residuos corregidos -3,1 2,4 1,3
Total 309 264 59 632
% dentro de Gestacion 48,9% 41,8% 9,3% 100%
% dentro de Severidad de la Cardiopatia 100% 100% 100% 100%
Pruebas de Chi cuadrado Valor Gl Sig. Asintética (bilateral)
Chi-cuadrado de Pearson 9,8112 2 0,007
Razén de verosimilitudes 10,007 2 0,007
N2 casos validos 632

3 O casillas (0%) tienen una frecuencia esperada inferior a 5. La frecuencia minima
esperada es 7,00.

Dado que esta clasificacion de la ESC para las CC no es la mas util en el caso de las
gestantes, analizamos también este grupo segun la clasificacion del riesgo cardiovascular
materno de la Organizacion Mundial de la Salud modificada. Observamos una correlacién de
gravedad ascendente entre ambas clasificaciones, con diferencias sobre todo en la
clasificacion de las CC leves y moderadas (tabla 36).
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Tabla 36. Gestaciones y tipos de cardiopatias segun severidad de la ESCy de la OMSm

Tipo y severidad de la cardiopatia segtin ESC n OMSm
Leves

Comunicacién interauricular tipo fosa oval 10
Comunicacién interventricular perimembranosa

Estenosis pulmonar valvular, congénita (leve)

Conducto arterioso persistente

Fistula coronaria

Estenosis adrtica valvular, congénita (leve)

Moderadas

Estenosis pulmonar valvular, congénita (moderada)
Comunicaciodn interauricular tipo fosa oval

Comunicacidn interventricular perimembranosa
Comunicacidn interauricular tipo seno venoso (con DVAP)
Estenosis pulmonar supravalvular

Comunicacidn interventricular del septo de entrada
Tetralogia de Fallot

Coartacion adrtica

Defecto septal AV tipo ostium primum

Estenosis adrtica valvular, congénita (moderada)

Valvula mitral en paracaidas

Severas

Situs inversus visceroatrial

Transposicion de grandes arterias (correccidn auricular)
Transposicidn de grandes arterias congénitamente corregida
(doble discordancia)

Atresia pulmonar con comunicacion interventricular
Hipoplasia tubular de arco adrtico

Coartacion adrtica (severa)

Comunicacidn interauricular tipo fosa oval (con HTP)

Total 75

R =R, NN 00

P P WNNPRPE P WwWWwo

No especificado
1

P P NRFRP, P NN

De las gestantes, 24 son consideradas portadoras de CC leves segun la clasificacién de
severidad estandar y 46 segun la de la OMSm (l). Se consideran moderadas 41 segun la
clasificacion estandar y 19 segun la OMSm (Il y lI-lll). Por ultimo, 10 son consideradas
portadoras de CC severas segun la clasificacion estandar y 8 o 10 (no especificada en la
clasificacion OMSm el situs inversus visceroatrial) segun la de la OMSm (lll y IV).
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RESUMEN DEL APARTADO 3

Observamos que las CC mas frecuentes son, en orden descendente: Comunicaciones
interauriculares, comunicaciones interventriculares, estenosis pulmonares valvulares, ductus
arteriosos persistentes, coartaciones adrticas, defectos septales auriculo-ventriculares,
tetralogias de Fallot, y transposiciones de grandes arterias. De estas, no hay un predominio
estadisticamente significativo que diferencie hombres y mujeres. En cuanto a la distribucién
por grupos de edad, las cardiopatias mas complejas predominan en los grupos de edad mas
jévenes (entre 14 y 34 afios y entre 35 y 54 afios) mientras que conforme avanzamos en afios,
predominan las menos severas.

En general, la mayoria de CC se presentan de forma aislada (CIA, CIV, EP, DAP) y aquellas
mas severas/complejas suelen asociar algun otro defecto cardiaco, destacando la asociacion
entre CoAy VAB, entre ToF y arco adrtico derecho y anomalias coronarias, y la asociacién entre
TGA y CIV y/o anomalias coronarias. Los DSAV suelen asociar anomalias variadas.

La mayoria de nuestros pacientes no presentan asociado ningun sindrome genético
(86,7%), siendo los mas frecuentemente asociados la Trisomia 21 (6%) y la microdelecién
22911 (1,6%). La CC mas frecuentemente asociada a la Trisomia 21 fue el conjunto de DSAV y
a la microdelecién 22q11 los defectos tipo CIV y ToF.

Encontramos un predominio claro de las cardiopatias clasificadas como leves vy
moderadas en practicamente igual nimero, con un 8,8% de lesiones clasificadas como severas.
No se han encontrado diferencias estadisticamente significativas entre sexos. Las CC mds
severas predominan en las areas de salud 1, 2 y 6, siendo el porcentaje comparativamente
mayor con respecto a las leves y moderadas en las areas 4, 6, 3y 1.

El 11,9% de las mujeres de nuestra poblacion tuvieron una o mas gestaciones.
Observamos un predominio de gestaciones en cardiopatias clasificadas como de severidad
moderada segln la clasificacién estandar de severidad y de leves segun la clasificacidn de la
OMSm. Llama la atencién encontrar hasta 8-10 gestantes con diagnéstico de cardiopatia
severa seglin ambas clasificaciones.
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4. PROCEDIMIENTOS SOBRE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

De nuestros 1.216 pacientes, 288 no se realizaron ningln procedimiento, 470
precisaron una o mas cirugias y ningun cateterismo, 237 precisaron uno o mas cateterismos y
ninguna cirugia, y 221 precisaron ambos procedimientos en algin momento de su evolucién.

Tabla 37. Frecuencia de pacientes con simultaneidad de procedimientos

Tipo de procedimientos n (%)
Ningln procedimiento 288 (23,7)
Sélo cirugias 470 (38,7)
Sélo cateterismos 237 (19,5)
Cirugias y cateterismos 221 (18,1)
Total 1216 (100,0)

4.1 CIRUGIAS EN LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Precisaron una o mads intervenciones quirurgicas 691 pacientes, con un total de 1.277
intervenciones. Los 525 pacientes restantes no fueron intervenidos quirdrgicamente. El
promedio de cirugias en el total de pacientes es de 1,05 actuaciones quirurgicas por paciente,

siendo el promedio de cirugias por paciente intervenido de 1,85 actuaciones quirdrgicas por
paciente intervenido (tabla 38).

Tabla 38. Relacion del nimero de cirugias por paciente intervenido

N2 Cirugias N2 Pacientes N2 cirugias por n2 pacientes

0 525 0
1 378 378
2 172 344
3 70 210
4 40 160
5 16 80
6 7 42
7 3 21
8 3 24
9 2 18

Total con cirugias 691 1277

Total pacientes 1216
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Figura 12. Frecuencia de pacientes con de 0 a 9 intervenciones quirurgicas

El rango de nimero de actuaciones quirdrgicas va desde 0 hasta 9 en uno o varios
procedimientos (por ejemplo, en el mismo procedimiento puede realizarse un cierre de CIAy
un cierre de CIV, contando como dos intervenciones distintas asociadas cada una a su
correspondiente diagndstico dentro del mismo paciente). El 45,3% de los pacientes precisa 2
0 mas procedimientos durante las cirugias.

Tomando como guia la clasificacion propia elaborada para los procedimientos
quirargicos (ver anexos), obtenemos el nimero de procedimientos realizados en nuestra
poblacion (tabla 39).

Tabla 39. Frecuencia de las cirugias

Clasificacion de los procedimientos quirurgicos n (%)
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccidn 514 (40,3)
2) Ampliacion de obstrucciones o estenosis 222 (17,4)
3) Implante de dispositivos 202 (15,8)
3.1) marcapasos, dais 95 (7,4)
3.2) protesis valvulares y conductos 107 (8,4)
4) Intervenciones sobre valvulas 56 (4,4)
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias 161 (12,6)
6) Pasos a circulacion univentricular 98 (7,7)
7) Otros procedimientos 24 (1,9)
Total 1277 (100,0)
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Desglosemos a continuacién cada apartado siguiendo el anterior orden, atendiendo a
los tipos concretos de intervenciones en cada uno de ellos.

Los procedimientos mas frecuentes fueron (tabla 40): el cierre con parche de
comunicaciones interauriculares (todos los tipos: 13,1%) e interventriculares (todos los tipos:
11,6%), el cierre de defectos septales auriculo-ventriculares (todos los tipos: 7,3%), el cierre
de ductus (3,5%) y las correcciones de drenajes venosos anémalos (todos los tipos: 2,9%)

Tabla 40. Frecuencia de procedimientos quirurgicos tipo 1

n (%)
Comunicacidn interventricular, cierre con parche 141 (11,0)
Comunicacién interauricular, cierre quirdrgico con parche 109 (8,5)
Conducto arterioso permeable, cierre quirdrgico 45 (3,5)
Defecto septal AV parcial (ostium primum), correccidn quiruargica 38(3,0)
Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial, correccion quirurgica 31(2,4)
Comunicacién interauricular tipo seno venoso, cierre quirurgico 30(2,3)
Defecto septal AV completo, correccidn quirdrgica 24 (1,9)
Cerclaje de arteria pulmonar 18 (1,4)
Defecto septal AV, cierre de hendidura mitral 18 (1,4)
Comunicacién interauricular, cierre quirdrgico con sutura directa 15(1,2)
Comunicacidn interauricular, correccién quirurgica 10(0,8)
Defecto septal AV parcial (transicional), correccidn quirargica 8(0,6)
Drenaje venoso pulmonar anémalo total, correccion quirurgica 7 (0,5)
Comunicacion interventricular, cierre con sutura directa 7 (0,5)
Fosa oval permeable, cierre quirdrgico directo 3(0,2)
Defecto septal AV + tetralogia de Fallot, correccidn quirdrgica 2(0,2)
Aneurisma de aorta descendente, correccién quirurgica 1(0,1)
Comunicacidn interventricular multiple, cierre quirurgico 1(0,1)
Tunel aorta-ventriculo izquierdo, correccidn quirdrgica 1(0,1)
Fistula coronaria, ligadura 1(0,1)
Defecto septal AV, procedimiento sobre valvula AV derecha 1(0,1)
Defecto septal AV, procedimiento sobre valvula AV izquierda 1(0,1)
Aneurisma de arteria pulmonar, correccidn quirudrgica 1(0,1)
Comunicacidn interauricular, cierre parcial 1(0,1)
Total 514 (40,3)

Les siguen en frecuencia el grupo de ampliacidn de obstrucciones o estenosis, siendo
las intervenciones mas frecuentes las correcciones en tracto de salida de ventriculo izquierdo
como coartacidon o hipoplasia adrtica (7,9%) y membrana subadrtica (3%), quedando en
segundo lugar las correcciones en los tractos de salida del ventriculo derecho (tabla 41).
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Tabla 41. Frecuencia de procedimientos quirurgicos tipo 2

n (%)

Coartacion adrtica/hipoplasia de arco: reseccidon y anastomosis término- 54 (4,2)
terminal ’
Membrana subadrtica, reseccién 38 (3,0)
Coartacion adrtica/hipoplasia de arco: aortoplastia con parche 34 (2,7)
Obstruccién del tracto de salida de ventriculo derecho, correccién quirurgica 24 (1,9)
Cerclaje de arteria pulmonar, retirada 16 (1,3)
Angioplastia de arteria pulmonar (tronco) 11(0,9)
Miotomia/miectomia del tracto de salida de ventriculo izquierdo 7 (0,5)
Coartacion adrtica/hipoplasia de arco: aortoplastia con colgajo de subclavia 5(0,4)
Coartacion adrtica/hipoplasia de arco: reseccion + insercion de tubo 4(0,3)
Cor triatriatum, correccion quirurgica 4(0,3)
Angioplastia de arteria pulmonar, central (en la bifurcacién) 4(0,3)
Coartacion aodrtica/hipoplasia de arco: reseccidon extensa y anastomosis 3(0,2)
término-terminal ’
Interrupcion de arco adrtico, correccién quirdrgica 3(0,2)
Obstruccién subpulmonar, correccidén quirurgica 3(0,2)
Estenosis adrtica supravalvular, correccién quirdrgica 2(0,2)
Procedimiento sobre via venosa sistémica (post Senning/Mustard) 2(0,2)
Septectomia auricular 2(0,2)
Septectomia auricular cerrada (Blalock Hanlon) 1(0,1)
Tunelizacién intraauricular 1(0,1)
Fenestracion del septo interauricular 1(0,1)
Obstruccién del tracto de salida de ventriculo izquierdo, correccion quirdrgica 1(0,1)
Anillo supramitral, exéresis 1(0,1)
Angioplastia de arteria pulmonar, periférica (distal a bifurcacién) 1(0,1)
Total 222 (17,4)

Dentro del grupo de implante de dispositivos, predominan ligeramente las prétesis
valvulares de forma agrupada frente al implante de marcapasos/DAls. La protesis valvular mas

implantada en los pacientes con CC es la pulmonar (tabla 42).

En cuanto al grupo de intervenciones sobre valvulas (sin contar con el implante de
protesis valvulares, que corresponde al grupo previo), predomina ligeramente la intervencién
sobre valvulas derechas con la valvulotomia pulmonar y la anuloplastia tricuspidea (tabla 43).

El grupo de reparaciones de la conexién VA engloba un grupo de intervenciones sobre
cardiopatias complejas como la Tetralogia de Fallot (6,4%), las TGA (4,1%), y otras menos
frecuentes como Ventriculos de doble salida (0,5%) o el Truncus (0,3%) (tabla 44).
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Tabla 42. Frecuencia de procedimientos quirurgicos tipo 3

n (%)
3.1) MARCAPASOS, DAIS 95 (7,4)
Marcapasos permanente endocardico, implantacién 39 (3,1)
Marcapasos, reemplazo de bateria 25(2,0)
Marcapasos permanente epicardico, implantacion 18 (1,4)
Desfibrilador automatico, implantacion 10 (0,8)
Marcapasos, revision quirdrgica de electrodo 3(0,2)
3.2) PROTESIS VALVULARES Y CONDUCTOS 107 (8,4)

Prétesis valvular pulmonar 30 (2,3)
Protesis mitral 25(2,0)
Proétesis valvular adrtica (mecanica) 24 (1,9)
Conducto ventriculo derecho-arteria pulmonar, construccién quirargica 10(0,8)
Proétesis valvular adrtica (bioprotesis) 7 (0,5)
Proétesis tricuspidea 4(0,3)
Reemplazo de aorta ascendente 3(0,2)
Conducto cardiaco, reemplazo 2(0,2)
Reemplazo de vélvula pulmonar con conducto 1(0,1)
Reemplazo de vélvula adrtica y aorta ascendente (Bentall) 1(0,1)
Total 202 (15,8)
Tabla 43. Frecuencia de procedimientos quirurgicos tipo 4

n (%)
Valvulotomia pulmonar abierta 13 (1,0)
Anuloplastia tricuspidea 10(0,8)
Anuloplastia mitral 9(0,7)
Valvuloplastia adrtica quirurgica 8(0,6)
Valvuloplastia mitral 6 (0,5)
Anuloplastia de valvula adrtica 3(0,2)
Valvuloplastia tricuspidea 2(0,2)
Valvulotomia adrtica abierta 2(0,2)
Procedimiento sobre seno coronario 1(0,1)
Reemplazo valvular pulmonar con ventriculoplastia derecha 1(0,1)
Procedimiento sobre aparato subvalvular mitral 1(0,1)
Total 56 (4,4)

143



V. RESULTADOS

Tabla 44. Frecuencia de procedimientos quirdrgicos tipo 5

n (%)
Tetralogia de Fallot, correccion con parche transanular 65 (5,1)
d-transposicidn de grandes arterias, correccidon anatémica 30 (2,3)
d-transposicion de grandes arterias, correccion fisioldgica (Mustard) 18 (1,4)
Tetralogia de Fallot, correccién sin parche transanular 17 (1,3)
Atresia pulmonar con CIV, correccion quirdrgica 4(0,3)
Ventriculo derecho de doble salida, correccion quirdrgica 3(0,2)
Ross (reemplazo de vélvula adrtica con autoinjerto pulmonar) 3(0,2)
Ross-Konno 3(0,2)
Anillo vascular, correccion quirurgica 3(0,2)
d-transposicidn de grandes arterias, correccion fisioldgica (Senning) 2(0,2)
d-transposicidn de grandes arterias compleja, correccidn quirdrgica 2(0,2)
Ventriculo derecho de doble salida tipo Fallot, correccién quirdrgica 2(0,2)
He.m'itrt.mcus (origen de rama pulmonar de aorta ascendente), correccidn 1(0,1)
quirdrgica
Rastelli, intervencién (VI a aorta via CIV y conducto VD-arteria pulmonar) 1(0,1)
Tronco arterial comun, reemplazo valvular 1(0,1)
Tronco arterial comun, correccidén quirurgica 1(0,1)
Origen andmalo de coronaria izquierda, correccién quirurgica 1(0,1)
Atr.ef,ia . pulmonar con CIV y colaterales sistémico-pulmonares, correccién 1(0,1)
quirdrgica
Unifocalizacién de ramas pulmonares 1(0,1)
Damus-Kaye-Stansel, intervencién de (anastomosis término-lateral tronco 1(0,1)
pulmonar-aorta) ’
Ventriculo derecho de doble salida, correccidn con tunel intraventricular 1(0,1)
Total 161 (12,6)

Finalmente, un nidmero no despreciable de intervenciones se realizan en el contexto
de las distintas etapas o pasos quirurgicos para llegar a una fisiologia cardiaca univentricular.
Estas etapas son, por lo general, tres: Una primera fase de derivacién sistémico-pulmonar para
garantizar el flujo al territorio pulmonar; una segunda fase de derivacién cavopulmonar parcial
0 anastomosis de vena cava superior a arterias pulmonares, también conocido como “Glenn”;
y una tercera fase final de derivacidon cavopulmonar total de vena cava inferior a arterias
pulmonares, conocida como “Fontan”, con o sin realizacidn de fenestracién.

Un porcentaje minimo de intervenciones se engloban dentro de “Otros
procedimientos” por su menor frecuencia y/o inespecificidad (tabla 45), siendo mencionable
el nimero de reintervenciones.
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Tabla 45. Frecuencia de procedimientos quirurgicos tipo 6y 7

n (%)

Fontan (conexién cavopulmonar total) con conducto extracardiaco 16 (1,3)
Derivacion sistémico-pulmonar izquierda con conducto 16 (1,3)
Glenn bidireccional (anastomosis cavopulmonar superior bidireccional) 15(1,2)
Derivacidn sistémico-pulmonar derecha con conducto 13 (1,0)
Derivacidn sistémico-pulmonar, cierre quirurgico 12 (0,9)
Derivacidn sistémico-pulmonar 10(0,8)
Derivacidn sistémico-pulmonar central 9(0,7)
Glenn bidireccional bilateral (anastomosis cavopulmonar superior

bidireccional bilateral) 2(0,2)
Fontan (conexidn cavopulmonar total) con tunel auricular lateral 2(0,2)
Fontan, intervencidn tipo 2(0,2)
Correccion 1,5 ventricular (reconstruccién del tracto de salida de VD + Glenn) 1(0,1)
Total 98 (7,7)
Frecuencia de procedimientos quirtrgicos tipo 7

Reintervencion 20(1,5)
Trasplante cardiaco ortotdpico 3(0,2)
Ventana pericdrdica, creacion 1(0,1)
Total 24 (1,9)

En cuanto a la edad de realizacion de las cirugias, obtenemos la edad promedio, rango
y desviacién tipica de los procedimientos quirurgicos segun el grupo de cirugias (tabla 46).
Destaca especialmente el amplio rango de edades para la realizacién de las cirugias. La edad
minima encontrada en todos los grupos es neonatal o cercana al periodo neonatal, mientras
gue la edad maxima asciende a los 70,3 afios. Encontramos edades algo mas jévenes en los
tipos quirargicos 6 y 7, con edad maxima de realizacidn de 18,8 y 25,7 afios, respectivamente.

Tabla 46. Edades a la realizacion de las cirugias

Media DS Minima Maxima

1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccion 8,3 13,4 0 70,3
2) Ampliacion de obstrucciones o estenosis 7,3 11,5 0 65,8
3.1) Implante de dispositivos: marcapasos, dais 21,3 17,8 0,2 73
3.2) Implante de dispositivos: protesis valvulares y conductos 23,2 15,9 0,2 65,8
4) Intervenciones sobre valvulas 19,7 17,4 0 68,9
5) Reparaciones de conexidn ventriculo-arterial y salida de

gZandpes arterias ! 35 >8 0 >08
6) Pasos a circulacion univentricular 3,4 3,8 0 18,8
7) Otros procedimientos 8,7 9,1 0,1 25,7
Total 9,9 14,2 0 73

*DS: desviacion estandar
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4.1.1 HOSPITALES DE REALIZACION DE LAS CIRUGIAS

De los hospitales en los que han sido valorados los pacientes, obtenemos que las
cirugias realizadas en cada hospital son, por orden descendente:

Tabla 47. Hospitales y niUmero de cirugias realizadas en cada uno

Hospitales Ne Cirugias (%)
HUVA (Murcia) 683 (53,5)
H. Ramén y Cajal (Madrid) 193 (15,1)
H. Gregorio Maranén (Madrid) 115 (9,0)
Desconocido 109 (8,5)
H. La Paz (Madrid) 53 (4,2)
H. La Fe (Valencia) 42 (3,3)
H. 12 de Octubre (Madrid) 28 (2,2)
H. Vall d'Hebron (Barcelona) 12 (0,9)
Pais de origen 12 (0,9)
H. Monteprincipe (Madrid) 8(0,6)

H. Virgen del Rocio (Sevilla) 7 (0,5)

H. Sant Joan de Deu (Barcelona) 5(0,4)

H. Santa Lucia (Cartagena) 4(0,3)

H. Reina Sofia (Cordoba) 3(0,2)

H. Clinic (Barcelona) 2(0,2)

H. Cruz Roja (Madrid) 1(0,1)
Total 1277 (100,0)

En un 8.5% de los casos no fue posible identificar el centro de realizacién de las cirugias,
al no estar reflejado en los informes.

Observamos que la mayoria de los pacientes fueron intervenidos en el HUVA, seguido
por hospitales de la Comunidad de Madrid (31,2% del total) como el H. Ramdn y Cajal, el H.
Gregorio Marafidn, el H. La Paz, siendo también importantes las intervenciones realizadas en
el H. La Fe de Valencia y en el H. 12 de Octubre. El resto de los centros suponen un 4.1%
agrupados y no representan de forma individual mas del 1% de los procedimientos.
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Tomando los centros con mayor nimero de cirugias realizadas (al menos mas de 20
cirugias, obviando los desconocidos), identificamos los procedimientos realizados (tabla 48).

Tabla 48. Hospitales con mas de 20 cirugias y frecuencia de los tipos de cirugias realizadas

Hospitales Ne Cirugias
HUVA 683
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccién 338
2) Ampliacion de obstrucciones o estenosis 116
3) Implante de dispositivos 110
4) Intervenciones sobre valvulas 28
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias 61
6) Pasos a circulacion univentricular 22
7) Otros procedimientos 8
H. Ramon y Cajal 193
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccion 45
2) Ampliacion de obstrucciones o estenosis 26
3) Implante de dispositivos 36
4) Intervenciones sobre valvulas 3
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias 39
6) Pasos a circulacion univentricular 38
7) Otros procedimientos 6
H. Gregorio Marafon 115
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccion 32
2) Ampliaciéon de obstrucciones o estenosis 23
3) Implante de dispositivos 19
4) Intervenciones sobre valvulas 2
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias 20
6) Pasos a circulacion univentricular 15
7) Otros procedimientos 4
H. La Paz 53
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccion 11
2) Ampliacién de obstrucciones o estenosis 18
3) Implante de dispositivos 5
4) Intervenciones sobre valvulas 3
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias 7
6) Pasos a circulacion univentricular 6
7) Otros procedimientos 3
H. La Fe 42
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccion 11
2) Ampliacion de obstrucciones o estenosis 11
3) Implante de dispositivos 4
4) Intervenciones sobre valvulas 6
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias 4
6) Pasos a circulacion univentricular 6
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Tabla 48. Hospitales con mas de 20 cirugias y frecuencia de los tipos de cirugias realizadas

H. 12 de Octubre 28
1) Cierre de defectos o shunts y plastias de reduccién
2) Ampliacién de obstrucciones o estenosis
3) Implante de dispositivos
4) Intervenciones sobre valvulas
5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial y salida de grandes arterias
6) Pasos a circulacion univentricular

= b~ 0O b~
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4.1.2 LESIONES RESIDUALES TRAS LAS CIRUGIAS

V. RESULTADOS

De los 1.277 procedimientos quirdrgicos realizados, 820 no asociaron ninguna lesién
residual destacable, mientras que 457 presentaron una o varias lesiones asociadas al

procedimiento, con un total de 685 lesiones residuales quirurgicas.

Analizamos las lesiones residuales producidas segun cada grupo quirdrgico, teniendo
en cuenta tanto la proporcion de lesiones residuales en cada grupo en concreto, como la

contribucidn porcentual de cada grupo al total de lesiones residuales (tabla 49).

Tabla 49. Frecuencia de lesiones residuales por grupo de procedimiento quirurgico

Cirugias sin Cirugias con % cirugias Lesiones
Procedimientos quirurgicos lesion (% de lesion (% de del grupo Totales
sin lesion) con lesidn) con lesién (%)
1) Cierre de defectos o shunts y 340 (26,6) 174 (13,6) 33,8 254 (37,1)
plastias de cierre
2) AmpI!auon de obstrucciones o 121 (9,5) 101 (7,9) 455 121 (17,7)
estenosis
3) Implante de dispositivos 176 (13,8) 26 (2,0) 12,9 34 (5,0)
4) Intervenciones sobre valvulas 35(2,7) 21(1,6) 37,5 26 (3,8)
5) Reparaciones de conexion
ventriculo-arterial y salida de 36 (2,8) 125 (9,8) 77,6 239 (34,9)
grandes arterias
6) !’asos.a circulacion 93 (7.3) 5(0,4) 51 5(0,7)
univentricular
7) Otros procedimientos 19 (1,5) 5(0,4) 20,8 6 (0,8)
Total 820 (64,2) 457 (35,8) 685 (100,0)
Total cirugias 1277 (100,0)

Como vemos en las figuras, los procedimientos quirurgicos de los grupos 1y 5 fueron
los que mas lesiones residuales produjeron, si bien en términos porcentuales fueron el grupo
5(77,6% de las cirugias tuvieron lesiones) y el grupo 2 (45,5% de las cirugias tuvieron lesiones).
En cuanto al nimero de lesiones, a mayoria de cirugias produjeron 1 o 2 lesiones, siendo mas

infrecuente producir 3 o mas lesiones.
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Figura 13. Numero de lesiones residuales por grupos de procedimientos quirurgicos (1-7)
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Sin desglosar por tipo de intervencién ni cardiopatia, las lesiones residuales mas
frecuentes fueron el bloqueo de rama derecha (20,3%), y las insuficiencias valvulares
pulmonar (15,5%), mitral (9,1%), adrtica (7,3%) y tricuspidea (5,4%), como observamos en la
siguiente tabla. Englobamos dentro del apartado “otras” aquellas lesiones residuales que se
produjeron Unicamente en una ocasion.

Tabla 50. Tipos de lesiones residuales tras procedimientos quirudrgicos

Tipos de lesiones residuales n (%)
Bloqueo de rama derecha 139 (20,3)
Insuficiencia pulmonar residual 106 (15,5)
Insuficiencia mitral residual 62 (9,1)
Insuficiencia adrtica residual 50 (7,3)
Dilatacién de aorta ascendente, adquirida 41 (6,0)
Insuficiencia tricuspidea residual 37 (5,4)
Comunicacidn interventricular residual 36 (5,3)
Recoartacion de aorta 33 (4,8)
Coartacioén adrtica residual 28 (4,1)
Estenosis pulmonar valvular residual 21(3,1)
Comunicacidn interauricular residual 17 (2,5)
Estenosis pulmonar supravalvular 16 (2,3)
Bloqueo AV completo postquirudrgico requiriendo marcapasos permanente 14 (2,1)
Bloqueo AV de primer grado 10(1,5)
Bloqueo de rama izquierda 9(1,3)
Estenosis mitral residual 7 (1,0)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 6(0,9)
Disfuncion del nédulo sinusal 6(0,9)
Estenosis pulmonar subvalvular 5(0,7)
Estenosis periférica de arteria pulmonar proximal a la bifurcacion hiliar 4 (0,6)
Disfuncién VI 4(0,6)
Estenosis periférica de arteria pulmonar distal a la bifurcacidn hiliar 4 (0,6)
Flutter auricular 3(0,4)
Taquicardia ventricular 3(0,4)
Estenosis residual de arteria pulmonar derecha 2(0,3)
Estenosis adrtica residual 2(0,3)
Comunicacidn ventriculo izquierdo-auricula derecha (Gerbode) 2(0,3)
Disfuncion VD 2(0,3)
Otros * 16 (2,3)
Total 685 (100,0)

*lesiones presentes en un Unico paciente

Nos centramos a continuacién en aquellos procedimientos con mayor nimero de
lesiones residuales. Tomamos como relevantes aquellas lesiones que se producen en al menos
2 procedimientos, agrupando las que se dan en sélo una ocasion en el subapartado “otras”,
salvo que sean las Unicas relevantes.
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El procedimiento con mayor porcentaje de lesiones es la valvulotomia pulmonar
quirargica, seguido de la D-TGA con correccidon anatédmica frente a la correccion fisiolégica o
de Mustard y de la ToF corregida con parche transanular frente a sin parche. Destacan también
en orden descendente de porcentaje la correccién de los DSAV completos y/o parciales, el
cierre con parche de la CIV y finalmente las correcciones quirdrgicas de CoA/IAA. En el resto
de los procedimientos quirurgicos las lesiones residuales son menos frecuentes y/o los
procedimientos en si menos utilizados.

Si bien hay pocos casos de valvulotomias pulmonares, la mayoria de ellas quedan con
una insuficiencia pulmonar residual (92,3%) como vemos en la tabla 51.

Tabla 51. Tipos de lesiones residuales en la correccion quirurgica de Estenosis Pulmonares

n (%)
Sin lesidn 0 (0,0)
Con lesién 13 (100,0)
Insuficiencia pulmonar residual 12 (92,3)
Insuficiencia adrtica residual 1(7,7)
Total intervenciones 13 (100,0)

En los distintos tipos de correccion quirdrgica en las TGA, hay un variado nimero y tipo
de lesiones residuales, fundamentalmente valvulares y de trastornos del ritmo (tabla 52).

Tabla 52. Tipos de lesiones residuales en la correccion quirudrgica de Transposiciones

n (%)
D-transposicion de grandes arterias, correccion anatémica 66 (71,7)
Sin lesidn 2(2,2)
Con lesién 64 (69,6)
Dilatacién de aorta ascendente 16 (17,4)
Insuficiencia pulmonar residual 14 (15,2)
Insuficiencia adrtica residual 11 (12,0)
Estenosis pulmonar supravalvular 8(8,7)
Estenosis pulmonar valvular residual 5(5,4)
Bloqueo de rama derecha 5(5,4)
Otras * 5(5,4)
D-transposicion de grandes arterias, correccion fisioldgica (Mustard) 22 (23,9)
Sin lesidn 6 (6,5)
Con lesién 16 (17,4)
Disfuncion del nédulo sinusal 3(3,3)
Insuficiencia tricuspidea residual 2(2,2)
Bloqueo de rama derecha 2(2,2)
Flutter auricular 2(2,2)
Otras * 7(7,6)
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Tabla 52. Tipos de lesiones residuales en la correccidn quirdrgica de Transposiciones

D-transposicion de grandes arterias compleja, correccion quirtrgica (otros) 4(4,3)
Sin lesion 0 (0,0)
Con lesién 4(4,3)
Estenosis residual de arteria pulmonar izquierda 1(1,1)
Comunicacidn interventricular residual 1(1,1)
Aneurisma de VD 1(1,1)
Bloqueo AV completo postquirdrgico requiriendo marcapasos permanente 1(1,1)
Total intervenciones 92 (100,0)

*|lesiones presentes en un Unico paciente

En las correcciones de ToF, la lesidn residual mas frecuente es la IP residual, seguida del
BRD. El resto de las lesiones son menos frecuentes. Se incluye la dilatacion de aorta
ascendente, que realmente seria consecuencia de la propia fisiopatologia de la ToF.

Tabla 53. Tipos de lesiones residuales en las correcciones quirurgicas de Tetralogias de Fallot

n (%)
Tetralogia de Fallot, correccion con parche transanular 114 (79,7)
Sin lesidn 8(5,6)
Con lesién 106 (74,1)
Insuficiencia pulmonar residual 44 (30,8)
Bloqueo de rama derecha 36 (25,2)
Dilatacién de aorta ascendente 5(3,5)
Comunicacion interventricular residual 4 (2,8)
Estenosis pulmonar subvalvular 3(2,1)
Insuficiencia adrtica residual 3(2,1)
Estenosis pulmonar valvular residual 2(1,4)
Bloqueo AV de primer grado 2(1,4)
Otras * 7 (4,9)
Tetralogia de Fallot, correccion sin parche transanular 29 (20,3)
Sin lesidn 5(3,5)
Con lesién 24 (16,8)
Insuficiencia pulmonar residual 9(6,3)
Bloqueo de rama derecha 7 (4,9)
Estenosis pulmonar valvular residual 2(1,4)
Dilatacién de aorta ascendente 2(1,4)
Comunicacion interventricular residual 2(1,4)
Otras * 2(1,4)
Total intervenciones 143 (100,0)

*|lesiones presentes en un Unico paciente
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Las distintas correcciones de la variedad de DSAV producen como lesion residual mas

frecuente la insuficiencia mitral y el bloqueo de rama derecha (tabla 54).

Tabla 54. Tipos de lesiones residuales en la correccidn quirdrgica de Defectos Septales AV

n (%)
Defecto septal AV completo, correccion quirtrgica 46 (34,8)
Sin lesion 2(1,5)
Con lesion 44 (33,3)
Insuficiencia mitral residual 18 (13,6)
Bloqueo de rama derecha 13 (9,8)
Insuficiencia tricuspidea residual 8(6,1)
Estenosis mitral residual 2(1,5)
Otras * 3(2,3)
Defecto septal AV parcial (ostium primum), correccion quirdrgica 49 (37,1)
Sin lesidn 20 (15,2)
Con lesién 29 (22,0)
Insuficiencia mitral residual 10(7,6)
Comunicacidn interauricular residual 6 (4,5)
Bloqueo de rama derecha 5(3,8)
Bloqueo AV completo postquirdrgico requiriendo marcapasos permanente 3(2,3)
Otras * 5(3,8)
Defecto septal AV, cierre de hendidura mitral 19 (14,4)
Sin lesidn 4 (3,0)
Con lesién 15 (11,4)
Insuficiencia mitral residual 13 (9,8)
Bloqueo de rama derecha 1(0,8)
Estenosis mitral residual 1(0,8)
Defecto septal AV parcial (transicional), correccion quirtrgica 14 (10,6)
Sin lesién 1(0,8)
Con lesién 13 (9,8)
Insuficiencia mitral residual 5(3,8)
Bloqueo de rama derecha 3(2,3)
Insuficiencia tricuspidea residual 2 (1,5)
Otras * 3(2,3)
Defecto septal AV + tetralogia de Fallot, correccién quirtrgica 4(3,0)
Sin lesidn 1(0,8)
Con lesién 3(2,3)
Dilatacién de aorta ascendente, adquirida 1(0,8)
Insuficiencia pulmonar residual 1(0,8)
Estenosis pulmonar valvular residual 1(0,8)

Total intervenciones

132 (100,0)

*|lesiones presentes en un Unico paciente
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En el caso de las ClV, la lesidon residual mads frecuente es el bloqueo de rama derecha,
seguido de la CIV residual y las insuficiencias tricuspidea y adrtica residuales. La tasa de
bloqueo de rama derecha porstquirdrgico en este grupo es del 26,7% de todas las
intervenciones, la tasa de CIV residual es 11,9%, de la IT residual un 10,2% y la Ao un 5,68%.

Tabla 55. Tipos de lesiones residuales en la correccion quirdrgica de Comunicaciones

Interventriculares

n (%)
Sin lesién 60 (34,1)
Con lesion 116 (65,9)
Bloqueo de rama derecha 47 (26,7)
Comunicacion interventricular residual 21(11,9)
Insuficiencia tricuspidea residual 18 (10,2)
Insuficiencia adrtica residual 10 (5,7)
Bloqueo AV completo postquirudrgico requiriendo marcapasos permanente 5(2,8)
Bloqueo AV de primer grado 3(1,7)
Disfuncién del nédulo sinusal 2(1,1)
Insuficiencia pulmonar residual 2(1,1)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 2(1,1)
Otras * 6(3,4)
Total intervenciones 176 (100,0)

*|lesiones presentes en un Unico paciente

Agrupamos en una misma tabla las posibles correcciones para la CoA/IAA, que suman
un total de 107 procedimientos. De estos, presentaron recoartacidén o coartacién residual 60,
lo que supone una tasa de procedimiento inefectivo del 56,1% del total de procedimientos
quirurgicos sobre esta cardiopatia congénita. No hay otras lesiones residuales llamativas en
este grupo de cardiopatias, siendo lo mas frecuente encontrarse con procedimientos
considerados como inefectivos.

Tabla 56. Tipos de lesiones residuales en la correccién quirurgica de Coartaciones/Hipoplasias

adrticas

Tipos de intervencion n (%)
Coartacion aértica/hipoplasia de arco: reseccion y anastomosis término- 59 (55,1)
terminal

Sin lesién 23 (21,5)
Con lesién 36 (33,6)
Recoartacion de aorta 17 (15,9)
Coartacidn aodrtica residual 13 (12,1)
Dilatacién de aorta ascendente 4(3,7)
Otras * 2(1,9)
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Tabla 56. Tipos de lesiones residuales en la correccion quirdrgica de Coartaciones/Hipoplasias

adrticas

Coartacion aértica/hipoplasia de arco: aortoplastia con parche 36 (33,6)
Sin lesion 12 (11,2)
Con lesién 24 (22,4)
Recoartacion de aorta 12 (11,2)
Coartacién adrtica residual 11 (10,3)
Bloqueo de rama derecha 1(0,9)
Coartacion aértica/hipoplasia de arco: aortoplastia con colgajo de subclavia 5(4,7)
Sin lesion 2(1,9)
Con lesién 3(2,8)
Recoartacion de aorta 2(1,9)
Coartacidén adrtica residual 1(0,9)
Interrupcion de arco adrtico, correccidn quirtrgica 3(2,8)
Sin lesién 0(0,0)
Con lesién 3(2,8)
Dilatacion de aorta ascendente 1(0,9)
Coartacion adrtica residual 1(0,9)
Estenosis aortica residual 1(0,9)
Coartacion adrtica/hipoplasia de arco: reseccion extensa y anastomosis 3(2,8)
término-terminal

Sin lesién 1(0,9)
Con lesién 2(1,9)
Coartacién adrtica residual 1(0,9)
Recoartacion de aorta 1(0,9)
Coartacion aértica/hipoplasia de arco: reseccion + insercion de tubo 1(0,9)
Sin lesién 0(0,0)
Con lesién 1(0,9)
Recoartacion de aorta 1(0,9)
Total de intervenciones 107 (100,0)

*lesiones presentes en un Unico paciente
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RESUMEN DEL APARTADO 4.1

Se realizaron 1.277 intervenciones sobre 691 pacientes. El maximo de actuaciones
quirurgicas sobre un mismo paciente fue de hasta 9 actuaciones.

Los procedimientos mas frecuentes fueron el cierre con parche de comunicaciones
interventriculares e interauriculares, el cierre de ductus y el cierre de defectos septales
auriculo-ventriculares y drenajes venosos andmalos. Les siguen en frecuencia el grupo de
ampliacién de obstrucciones/estenosis y/o plastias, siendo las intervenciones mas frecuentes
las correcciones en tracto de salida de ventriculo izquierdo, quedando en segundo lugar las
correcciones en los tractos de salida del ventriculo derecho. En menor frecuencia se
produjeron implantes de dispositivos, intervenciones sobre valvulas y derivaciones totales o
parciales a circulacion univentricular.

Destaca especialmente el amplio rango de edades para la realizacién de las cirugias. La
edad minima encontrada en todos los grupos es cercana al periodo neonatal, mientras que la
edad maxima asciende a los 70,3 afios.

El centro con mayor numero de cirugias fue el HUVA, seguido de los hospitales
madrilefios Ramon y Cajal, Gregorio Marafién, La Paz y 12 de Octubre, junto con el valenciano
de La Fe. Un nimero importante de procedimientos constan como realizados en un centro
“Desconocido”, hasta el 8,5%, dado que no tienen este dato recogido en la historia clinica.

Un 35,8% de los procedimientos quirdrgicos produjeron lesiones residuales, hasta 685
lesiones de distinto tipo, especialmente tras procedimientos del tipo de cierre de defectos o
shunts y plastias de cierre (grupo 1) y reparaciones de conexién ventriculo-arterial y salida de
grandes arterias (grupo 5). El maximo nimero de lesiones residuales por procedimiento fue
de 5. Las lesiones residuales mas frecuentes fueron el bloqueo de rama derecha (20,3%), y las
insuficiencias valvulares pulmonar (15,5%), mitral (9,1%), adrtica (7,3%) y tricuspidea (5,4%).
El procedimiento con mayor porcentaje de lesiones es la valvulotomia pulmonar quirurgica,
seguido de las correcciones de las D-TGA, las ToF, los DSAV completos y/o parciales, el cierre
con parche de la CIV y finalmente las correcciones quirdrgicas de CoA/IAA.
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4.2 CATETERISMOS EN LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

En el caso de los procedimientos percutdneos o cateterismos, un total de 458 pacientes
precisaron de uno o mas, siendo 177 procedimientos Unicamente diagndsticos y 487
procedimientos terapéuticos, con un total de 664 cateterismos. Los 758 pacientes restantes
no fueron intervenidos de manera percutanea.

Al igual que en el apartado anterior, pueden existir varias intervenciones dentro del
mismo procedimiento, obteniendo un rango de 0 a 7 intervenciones por paciente. El promedio
de cateterismos en el total de pacientes es de 0,55 cateterismos por paciente, y el promedio
de cateterismos en pacientes con algun cateterismo es de 1,45 cateterismos por paciente. El
26,2% de los pacientes precisaron de 2 o mas intervenciones durante estos cateterismos.
Apreciamos esto en la tabla 57 y figura 15.

Tabla 57. Numero de cateterismos por paciente

N2 Cateterismos N2 Pacientes N2 cateterismos por n2 pacientes
0 758 0
1 338 338
2 64 128
3 35 105
4 16 64
5 2 10
6 2 12
7 1 7
Total con cateterismos 458 664
Total pacientes 1216
800 758
700
600
500
400 338
300
200
100 64
35
16 2 2 1
0
0 1 2 3 4 5 6 7

Figura 15. Frecuencia de pacientes con de 0 a 7 cateterismos
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Tomando como guia la clasificacién propia elaborada para organizar los cateterismos
segun la IPCCC, obtenemos el nimero de procedimientos percutdneos realizados en nuestra
poblacion. Hasta % de los mismos son procedimientos diagndsticos, mientras que dentro de
los % restantes predominan claramente el cierre de defectos con dispositivos, la colocacion de
stents y las valvuloplastias o angioplastias con baldn.

Tabla 58. Frecuencia de los procedimientos percutaneos

Tipos de procedimientos percutaneos n (%)
1) CATETERISMOS DIAGNOSTICOS 177 (26,7)
Cateterismo diagndstico 177 (26,7)
2) CATETERISMOS TERAPEUTICOS 487 (73,3)
2.1) Angioplastias con balén 56 (8,4)
Angioplastia con baldn de recoartacion 23 (3,5)
Dilatacién del tronco pulmonar con baldn 8(1,2)
Angioplastia con baldn de coartacidn adrtica nativa 6 (0,9)
Dilatacion con baldn de vena o via venosa sistémica 5(0,8)
Dilatacién de arteria pulmonar derecha con baldn 4 (0,6)
Dilatacién de arteria pulmonar izquierda con baldn 4 (0,6)
Dilatacién con baldn (descripcion) 3(0,5)
Dilatacién con baldn del tracto de salida de ventriculo izquierdo 2(0,3)
Dilatacion de conducto cardiaco con baldn 1(0,2)
2.2) Valvuloplastias con balén 86 (13,0)
Valvuloplastia pulmonar con baldn 69 (10,4)
Valvuloplastia adrtica con baldn 17 (2,6)
2.3) Cierre de defectos con dispositivos 184 (27,7)
Cierre de comunicacion interauricular con dispositivo 86 (13,0)
Cierre de conducto arterioso con dispositivo Amplatzer 53 (8,0)
Cierre de conducto arterioso con coil 26 (3,9)
Cierre con dispositivo (describir) 7(1,1)
Cierre de fosa oval permeable con dispositivo 6 (0,9)
Cierre de comunicacion interventricular con dispositivo 2(0,3)
Cierre de fenestracidn de septo o tunel auricular con dispositivo 2(0,3)
Cierre de derivacion sistémico-pulmonar con dispositivo 2(0,3)
2.4) Embolizaciones de colaterales y fistulas 10 (1,5)
Procedimiento sobre arteria colateral sistémico-pulmonar 4 (0,6)
Embolizacién con coils (describir) 4 (0,6)
Embolizacién de fistula arteriovenosa 2(0,3)
2.5) Fenestraciones 26 (3,9)
Atrioseptostomia con baldn (Rashkind), 25 (3,8)
Atrioseptostomia con cuchilla 1(0,2)
2.6) Colocacion de stents y valvulas protésicas 88 (13,3)
Implantacion de stent en coartacion adrtica 28 (4,2)
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Tabla 58. Frecuencia de los procedimientos percutaneos

Implantacién de stent en arteria pulmonar izquierda
Redilatacidn de stent
Implantacion de stent en arteria pulmonar derecha
Implantacién de stent en vena o via venosa sistémica
Implantacion de stent en tracto de salida de VD
Implantacion de stent en conducto cardiaco
Implantaciéon de stent (descripcion)
Reemplazo valvular pulmonar percutdneo con valvula estentada bovina
Reemplazo de vélvula tricuspide percutaneo

2.7) Estudios electrofisiolégicos con/sin ablaciones
Ablacién Transluminial por radiofrecuencia para arritmia
Estudio Electrofisiolégico
Total

14 (2,1)
13 (2,0)
8(1,2)
8(1,2)
7(1,1)
5(0,8)
3(0,5)
1(0,2)
1(0,2)
37 (5,6)
27 (4,1)
10 (1,5)
664 (100,0)

Una vez descritos los tipos de procedimientos realizados, queremos fijarnos en qué

diagndsticos son los que precisaron de los mismos.

En cuanto a los cateterismos diagndsticos, los diagndsticos que precisaron de uno mds

frecuentemente fueron, tomando como relevantes aquellos presentes en 2
y agrupando el resto en “otros”, fueron, en orden descendente (tabla 59):

0 mas diagndsticos

Tabla 59. Diagnésticos mas frecuentes para los que se realizaron cateterismos diagndsticos

n (%)
Transposicion de grandes arterias 25 (14,1)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 25 (14,1)
Comunicacidn interventricular perimembranosa 20(11,3)
Coartacion aodrtica 16 (9,0)
Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial 11 (6,2)
Tetralogia de Fallot 7 (4,0)
Atresia pulmonar con comunicacién interventricular y colaterales sistémico- 5 (2,8)
pulmonares ’
Atresia tricuspidea 5(2,8)
Defecto septal AV completo 4(2,3)
Comunicacion interventricular subarterial 4(2,3)
Otros * 55(31,1)
Total

177 (100,0)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente
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En cuanto a los cateterismos terapéuticos, estos fueron los diagndsticos que precisaron
de uno mas frecuentemente, tomando aquellos presentes en al menos 2 diagndsticos,
agrupados segun la clasificacion y en orden descendente de frecuencia (tabla 60). Resulta de
mayor utilidad para valorar los diagndsticos que precisaron de implantaciones de stents.

Tabla 60. Diagndsticos mas frecuentes para los que se realizaron cateterismos terapeuticos

n (%)
2.3) Cierre de defectos con dispositivos 184 (37,8)
Cierre de comunicacion interauricular con dispositivo 98 (20,0)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 84 (17,2)
Comunicacién interauricular tipo fosa oval multifenestrada 12 (2,4)
Transposicion de grandes arterias 2(0,4)
Cierre de conducto arterioso con coil 26 (5,3)
Conducto arterioso persistente 25(5,1)
Cierre de conducto arterioso con dispositivo Amplatzer 54 (11,1)
Conducto arterioso persistente 53 (10,9)
Cierre de fenestracidn de septo o tunel auricular con dispositivo 2(0,4)
Atresia tricuspidea 2(0,4)
2.6) Colocacidn de stents y valvulas protésicas 88 (18,1)
Implantacion de stent en vena o via venosa sistémica 8(1,6)
Transposicion de grandes arterias 3(0,6)
Atresia tricuspidea 2(0,4)
Implantacion de stent en tracto de salida de VD 7 (1,4)
Tetralogia de Fallot 4(0,8)
Implantacion de stent en arteria pulmonar derecha 8(1,6)
Atresia pulmonar con comunicacién interventricular 3(0,6)
Hipoplasia de arterias pulmonares 2(0,4)
Transposicion de grandes arterias 2(0,4)
Implantacion de stent en arteria pulmonar izquierda 14 (2,9)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 5(1,0)
Hipoplasia de arterias pulmonares 3(0,6)
Atresia pulmonar con comunicacion interventricular 2(0,4)
Transposicion de grandes arterias 2(0,4)
Implantacidon de stent en coartacion adrtica 28 (5,7)
Coartacion aodrtica 28 (5,7)
Implantacion de stent en conducto cardiaco 5(1,0)
Tetralogia de Fallot 2(0,4)
Redilatacion de stent 13 (2,7)
Transposicion de grandes arterias 3(0,6)
Coartacion aodrtica 3(0,6)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 2(0,4)
Ventriculo derecho de doble salida tipo transposicién 2(0,4)
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Tabla 60. Diagndsticos mas frecuentes para los que se realizaron cateterismos terapeuticos

2.2) Valvuloplastias con balén 86 (17,7)
Valvuloplastia pulmonar con balén 69 (14,2)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 60 (12,3)
Comunicacion interventricular perimembranosa 3(0,6)
Transposicion de grandes arterias 2(0,4)
Estenosis pulmonar subvalvular 2(0,4)
Valvuloplastia adrtica con balén 17 (3,5)
Estenosis adrtica valvular, congénita 16 (3,3)
2.1) Angioplastias con balén 56 (11,5)
Dilatacion con balén de vena o via venosa sistémica 5(1,0)
Comunicacion interauricular tipo seno venoso 2(0,4)
Dilatacion con balén del tracto de salida de ventriculo izquierdo 2(0,4)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 2(0,4)
Dilatacion del tronco pulmonar con balén 8(1,6)
Transposicion de grandes arterias 6(1,2)
Tetralogia de Fallot 2(0,4)
Dilatacion de arteria pulmonar derecha con balén 4 (0,8)
Transposicion de grandes arterias 2(0,4)
Angioplastia con balon de coartacion adrtica nativa 6(1,2)
Coartacion aodrtica 5(1,0)
Angioplastia con balén de recoartacion 23 (4,7)
Coartacion aodrtica 23 (4,7)
Otros procedimientos 73 (14,9)
Total cateterismos terapéuticos 487 (100,0)

Observamos ahora la edad de realizacion de los cateterismos (tabla 61). Destaca al igual
que en las cirugias el amplio rango de edades. La edad minima corresponde al periodo
neonatal y la edad mdxima asciende a 80 afios.

Tabla 61. Edades a la realizacion de los cateterismos

Media DS Minima Maxima

1) Cateterismos diagndsticos 17,3 20,7 0 80
2.1) C. Terapéuticos: Angioplastias con baldn 5,5 5,3 0 23,7
2.2) C. Terapéuticos: Valvuloplastias con balén 8,7 15,8 0 78,3
2.3) C. Terapéuticos: Cierre de defectos con dispositivos 11,0 14,4 0,8 76,8
2.4) C. Terapéuticos: Embolizaciones de colaterales y fistulas 16,8 10,0 1,3 31,2
2.5) C. Terapéuticos: Fenestraciones 0,3 1,2 0 6,1
2.6) C. Terapéuticos: Colocacion de stents y valvulas protésicas 17,1 11,3 2,6 69,3
2.7) C. Terapéuticos: Estudios EEF con/sin ablaciones 38,9 15,4 12 73,8
Total 13,9 17,2 0 80
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4.2.1 HOSPITALES DE REALIZACION DE LOS CATETERISMOS

De los hospitales en los que han sido valorados los pacientes, obtenemos que los
cateterismos realizados en cada hospital son, por orden descendente, los indicados en la
tabla 62.

En un 3.6% de los casos no fue posible identificar el centro de realizacidon de las cirugias,
al no estar reflejado en los informes.

Observamos que, al igual que ocurre con las cirugias, la mayoria de los pacientes fueron
intervenidos en el HUVA (69,8%), seguido por hospitales de la Comunidad de Madrid (21,1%),
siendo menos frecuentes y relevantes otros hospitales.

Tabla 62. Hospitales y niUmero de cateterismos realizados en cada uno

Hospitales Total Cateterismos (%)
HUVA (Murcia) 443 (69,8)
H. Raman y Cajal (Madrid) 61(9,2)

H. Gregorio Maranén (Madrid) 51(7,7)

H. Santa Lucia (Cartagena) 38(5,7)

H. La Paz (Madrid) 24 (3,6)
Desconocido 21(3,2)

H. 12 de Octubre (Madrid) 9(1,4)

H. La Fe (Valencia) 7(1,1)

H. Vall d'Hebron (Barcelona) 6 (0,9)

H. Sant Joan de Deu (Barcelona) 2(0,3)
Pais de origen 1(0,2)

H. Monteprincipe (Madrid) 1(0,2)
Total 664(100,0)
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4.2.2 LESIONES RESIDUALES TRAS LOS CATETERISMOS

V. RESULTADOS

No se produjeron lesiones en ninguno de los 177 cateterismos diagndsticos, y tras los
terapéuticos Unicamente se produjeron en 34 procedimientos del total de los 487 terapéuticos
(5,1% del total de cateterismos). En total se produjeron 38 lesiones residuales (figura 16).

Tabla 63. Frecuencia de lesiones residuales por cateterismos

N2 |esiones por n?

Tipos de cateterismos N2 Lesiones N2 Cateterismos (%) .
cateterismos
1) Cateterismos diagndsticos 0 177 (26,7) 0
2) Cateterismos terapéuticos 0 453 (68,2) 0
1 30 (4,5) 30
2 4 (0,6) 8
Total lesiones 38
Total cateterismos 664
600 B NumeroProcedimientos
500 487 LesionesTotales
400
300
200 177
100
38
0
0

1) Cateterismos diagndsticos

2) Cateterismos terapéuticos

Figura 16. Frecuencia de lesiones residuales en cateterismos

Visto de otra forma, si atendemos Unicamente a los tipos de lesiones residuales de
forma global, vemos que la lesion mas frecuente es la insuficiencia pulmonar residual (36,8%)
seguida de la estenosis pulmonar residual (18,4%) y la coartacién adrtica residual,
recoartaciones o la insuficiencia adrtica residual (7,9% en los tres casos).
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Tabla 64. Lesiones residuales tras cateterismos terapéuticos

n (%)
Insuficiencia pulmonar residual 14 (36,8)
Estenosis pulmonar valvular residual 7 (18,4)
Coartacion aortica residual 3(7,9)
Recoartacion de aorta 3(7,9)
Insuficiencia adrtica residual 3(7,9)
Comunicacion interauricular residual 2 (5,3)
Blogueo AV completo adquirido 1(2,6)
Estenosis aortica residual 1(2,6)
Comunicacién interauricular residual 1(2,6)
Disfuncidn del nédulo sinusal 1(2,6)
Estenosis periférica de arteria pulmonar proximal a la bifurcacidn hiliar 1(2,6)
Blogueo de rama derecha 1(2,6)
Total 38 (100,0)

Si observamos en detalle aquellos cateterismos que asociaron lesiones residuales,
podemos afirmar que la mayoria de estos no las asocian de forma habitual (tabla 65), siendo
de nuevo las que mas frecuentemente las presentas las intervenciones sobre valvulas

pulmonares y coartaciones adrticas.

Tabla 65. Cateterismos con lesiones residuales en orden descendente seguln porcentaje

Tipos de cateterismos Sin lesién  Con lesion cate-l';::ii,lmos
Valvuloplastia pulmonar con baldn 51(70,8) 21(29,2) 72 (100,0)
Valvuloplastia adrtica con baldn 14 (77,8) 4(22,2) 18 (100,0)
Implantacion de stent en coartacion adrtica 24 (85,7) 4 (14,3) 28 (100,0)
Implantacién de stent en tracto de salida de VD 6 (85,7) 1(14,3) 7 (100,0)
Angioplastia con balén de recoartacion 21(91,3) 2(8,7) 23 (100,0)
Cierre de comunicacién interauricular con dispositivo 88 (95,6) 4 (4,4) 92 (100,0)
Cierre de conducto arterioso con coil 25(96,2) 1(3,8) 26 (100,0)
jglii:r:?an Transluminial por radiofrecuencia para 26 (96,3) 1(3,7) 27 (100,0)
Total cateterismos 630(94,3) 38(5,7) 668 (100,0)

Desglosando por tipo de cateterismo, las 38 lesiones residuales se producen en los
siguientes (tabla 66). Observamos que la mayoria de las lesiones se producen en las
valvuloplastias con baldn (65,8%), sobre todo en las valvuloplastias pulmonares (55,3%).
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Tabla 66. Lesiones residuales segun tipo de cateterismo terapéutico

n (%)
Angioplastias con balén 2(5,3)
Angioplastia con balén de recoartacion 2 (5,3)
Coartacioén adrtica residual 1(2,6)
Recoartacion de aorta 1(2,6)
Valvuloplastias con balén 25 (65,8)
Valvuloplastia pulmonar con balén 21 (55,3)
Insuficiencia pulmonar residual 14 (36,8)
Estenosis pulmonar valvular residual 6 (15,8)
Bloqueo AV completo adquirido 1(2,6)
Valvuloplastia adrtica con balén 4 (10,5)
Insuficiencia adrtica residual 3(7,9)
Estenosis adrtica residual 1(2,6)
Cierre de defectos con dispositivos 5(13,2)
Cierre de comunicacion interauricular con dispositivo 2 (5,3)
Comunicacidn interauricular residual 1(2,6)
Disfuncién del nddulo sinusal 1(2,6)
Cierre de fosa oval permeable con dispositivo 2 (5,3)
Comunicacidn interauricular residual 2(5,3)
Cierre de conducto arterioso con coil 1(2,6)
Estenosis periférica de arteria pulmonar proximal a la bifurcacion hiliar 1(2,6)
Embolizaciones de colaterales y fistulas 0(0,0)
Fenestraciones 0(0,0)
Colocacion de stents y valvulas protésicas 5(13,2)
Implantacidn de stent en coartacion adrtica 4 (10,5)
Coartacién adrtica residual 2 (5,3)
Recoartacion de aorta 2 (5,3)
Implantacidon de stent en tracto de salida de VD 1(2,6)
Estenosis pulmonar valvular residual 1(2,6)
Estudios EEF con/Sin ablaciones 1(2,6)
Ablacién Transluminial por radiofrecuencia para arritmia 1(2,6)
Bloqueo de rama derecha 1(2,6)
Total 38 (100,0)

En cuanto a los diagndsticos que presentan esas lesiones residuales tras los
cateterismos terapéuticos, son los siguientes (tabla 67), observando la correlacion con los tipos
de lesiones residuales vistas previamente, dado que afectan a las estenosis pulmonares y
coartaciones adrticas tratadas mediante cateterismo, fundamentalmente.
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Tabla 67. Diagndsticos referidos a las lesiones residuales de los cateterismos terapéuticos

n (%)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 19 (50,0)
Valvuloplastia pulmonar con balén 19 (50,0)
Insuficiencia pulmonar residual 13 (34,2)
Estenosis pulmonar valvular residual 6 (15,8)
Coartacion aértica 6 (15,8)
Implantacion de stent en coartacion adrtica 4 (10,5)
Coartacidn adrtica residual 2 (5,3)
Recoartacion de aorta 2 (5,3)
Angioplastia con balon de recoartacion 2 (5,3)
Coartacioén adrtica residual 1(2,6)
Recoartacién de aorta 1(2,6)
Estenosis adrtica valvular, congénita 3(7,9)
Valvuloplastia adrtica con balén 3(7,9)
Insuficiencia adrtica residual 2 (5,3)
Estenosis adrtica residual 1(2,6)
Comunicacion interauricular tipo fosa oval 3(7,9)
Cierre de comunicacion interauricular con dispositivo 2 (5,3)
Comunicacidn interauricular residual 1(2,6)
Disfuncién del nddulo sinusal 1(2,6)
Cierre de fosa oval permeable con dispositivo 1(2,6)
Comunicacidn interauricular residual 1(2,6)
Tetralogia de Fallot 1(2,6)
Valvuloplastia pulmonar con balén 1(2,6)
Insuficiencia pulmonar residual 1(2,6)
Atresia pulmonar con comunicacién interventricular y colaterales sistémico- 1(2,6)
pulmonares
Implantacidon de stent en tracto de salida de VD 1(2,6)
Estenosis pulmonar valvular residual 1(2,6)
Conducto arterioso persistente 1(2,6)
Cierre de conducto arterioso con coil 1(2,6)
Estenosis periférica de arteria pulmonar proximal a la bifurcacion hiliar 1(2,6)
Comunicacién interauricular tipo fosa oval multifenestrada 1(2,6)
Cierre de fosa oval permeable con dispositivo 1(2,6)
Comunicacién interauricular residual 1(2,6)
Flutter auricular 1(2,6)
Ablacion Transluminial por radiofrecuencia para arritmia 1(2,6)
Bloqueo de rama derecha 1(2,6)
Estenosis pulmonar subvalvular 1(2,6)
Valvuloplastia pulmonar con balén 1(2,6)
Bloqueo AV completo adquirido 1(2,6)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 1(2,6)
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Tabla 67. Diagnodsticos referidos a las lesiones residuales de los cateterismos terapéuticos

Valvuloplastia adrtica con balon 1(2,6)
Insuficiencia adrtica residual 1(2,6)
Total 38 (100,0)

4.2.3 PROCEDIMIENTOS CATETERISMOS INEFECTIVOS

Nos centramos a continuacién en aquellos procedimientos considerados como
inefectivos, a saber, las estenosis valvulares pulmonares residuales tras valvuloplastias y las
coartaciones adrticas residuales o recoartaciones tras angioplastias.

De las valvuloplastias pulmonares con baldn realizadas (72), 51 de ellas no presentaron
lesiones residuales (70,8%) y de las 21 que si presentaron lesiones residuales, 6 de ellas fueron
estenosis pulmonares residuales, lo que consideramos como un procedimiento inefectivo, que
supondria un 8,3% de las valvuloplastias pulmonares totales y un 28,6% de las lesiones
residuales de estos procedimientos.

En cuanto a las valvuloplastias adrticas con baldn, de las 18 realizadas presentaron
lesiones residuales 4 (22,2%), de las cuales Unicamente 1 fue una estenosis adrtica residual
(5,55% de las valvuloplastias adrticas, un 25% de las lesiones residuales asociadas) y por tanto
considerada como fruto de un procedimiento inefectivo.

En el caso de las coartaciones adrticas, fueron tratadas de forma primaria o secundaria
mediante cateterismo hasta 57. Hasta 6 coartaciones fueron tratadas con angioplastia como
primera intervencién (tabla 60), en las cuales no se produjeron lesiones residuales. De las 28
en las que se implantaron stents, 24 no tuvieron lesiones y 4 si, siendo estas la coartacién
residual y la recoartacién, pudiendo considerar ambas como procedimientos inefectivos, lo
gue supone un 14,3% de las implantaciones de stents. En un paso secundario, al tratar con
angioplastia las recoartaciones ya fueran quirdrgicas o tras los cateterismos inefectivos (23
casos), Unicamente 2 casos quedaron con coartacion residual y recoartacion, siendo esto un
8,7% de procedimiento inefectivo en las angioplastias con balén de recoartacion.
Globalmente, por tanto, hasta un 10,5% de los procedimientos mediante cateterismo para el
tratamiento de las coartaciones adrticas fueron inefectivos.
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RESUMEN DEL APARTADO 4.2

Se realizaron un total de 664 cateterismos, de los cuales 177 fueron Unicamente
diagnodsticos (el 26,7%) y 487 terapéuticos (el 73,3%), sobre 458 pacientes. Dentro de los
terapéuticos predominan el cierre de defectos con dispositivos, la colocacion de stents y las
valvuloplastias o angioplastias con baldn.

En cuanto a los centros de intervencidn, la mayoria de los cateterismos se realizaron
en HUVA (69,8%), seguido de los hospitales madrilefios H. Ramén y Cajal (9,2%) y H. Gregorio
Marafién (7,7%). En el H. Santa Lucia se realizaron un 5,7% de los mismos y en un 3,2% no
consta centro de intervencidn en las historias clinicas.

De las 38 lesiones residuales producidas, la mas frecuente fue la insuficiencia pulmonar
residual (36,8%) seguida de la estenosis pulmonar residual (18,4%) y la coartacién adrtica
residual, recoartaciones o la insuficiencia aértica residual (7,9% en los tres casos).

La tasa de procedimiento inefectivo fue de un 8,3% en las valvuloplastias pulmonares,
5,55% de las valvuloplastias adrticas, un 14,3% de las implantaciones de stents en
coartaciones adrticas y un 8,7% en angioplastias de coartaciones no nativas/recoartaciones.
Globalmente, la tasa de procedimiento inefectivo fue del 10,5%.
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4.3 DISPOSITIVOS IMPLANTADOS EN LAS CIRUGIAS O CATETERISMOS

Se implantaron un total de 407 dispositivos, repartidos entre 332 pacientes y sus
distintos diagndsticos, tanto principales como secundarios.

El promedio de dispositivos en aquellos pacientes portadores de dispositivos es de 1,23
dispositivos por paciente. Vemos a continuacion la relacidon de dispositivos y nimero de
pacientes que precisaron de uno o mas:

Tabla 68. Relacion de dispositivos implantados por paciente

Ne Dispositivos Ne Paciente.s (% de pacientes con Ne dispos!tivos por n2
dispositivos) pacientes
0 884 0
1 282 (84,9) 282
2 36 (10,8) 72
3 7(2,1) 21
4 4(1,2) 16
5 2(0,6) 10
6 1(0,3) 6
Total . paciferjtes con 332 407
dispositivos
Total pacientes 1216

Observamos que la mayoria de pacientes portadores de dispositivos (282) portan
Unicamente un dispositivo, siendo excepcional tener 3 o mas dispositivos.

300 282 Total
250
200
150

100

50 36

Figura 17. Frecuencia de pacientes portadores de 1 a 6 dispositivos
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Estos dispositivos pueden ser implantados tanto mediante procedimientos quirurgicos
como mediante cateterismos terapéuticos.

En la siguiente tabla recogemos la frecuencia de estos dispositivos, apreciando una
frecuencia similar de dispositivos tanto de cierre como de ampliaciéon o conexién, con menor
frecuencia de los dispositivos para diagndstico o control del ritmo cardiaco. El dispositivo mas
utilizado de forma global fue el dispositivo para cierre septal auricular, seguido del stent y de
las valvulas protésicas biolégicas y mecanicas.

Tabla 69. Frecuencia de dispositivos implantados

Tipos de dispositivos n (%)
Dispositivos de ampliacién o conexion 176 (43,2)
Stent 74 (18,2)
Valvula protésica bioldgica 50 (12,3)
Valvula protésica mecdnica 36 (8,8)
Conductos de conexion 16 (3,9)
Dispositivos de cierre 170 (41,8)
Dispositivo septal auricular 94 (23,1)
Dispositivo ductal 47 (11,5)
Coil 28 (6,9)
Dispositivo septal ventricular 1(0,2)
Dispositivos de diagndstico o control del ritmo 61 (15,0)
Marcapasos endocardico bicameral 25(6,1)
Desfibrilador automatico implantable 10(2,5)
Marcapasos endocardico monocameral 10 (2,5)
Marcapasos epicardico monocameral 7(1,7)
Holter subcutaneo 5(1,2)
Marcapasos epicardico bicameral 3(0,7)
Terapia de resincronizacién cardiaca 1(0,2)
Total 407 (100,0)

Al igual que con las cirugias y los cateterismos, nos fijamos en qué diagndsticos
concretos, ya sea primarios o secundarios, son los que precisaron del implante de estos
dispositivos.

Por su frecuencia y su versatilidad de uso, nos centramos en el implante de stents y
valvulas protésicas. Encontramos que la mayoria de stents fueron utilizados en el tratamiento
de coartaciones adrticas. En cuanto a las vdlvulas protésicas, fueron mas utilizadas en la
Tetralogia de Fallot y en las estenosis valvulares pulmonar y adrtica congénitas, entre otros. El
resto de los dispositivos, menos frecuentes, se utilizaron para diversos diagndsticos.
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Tabla 70. Diagndsticos asociados al implante de stents y valvulas protésicas

Tipos de dispositivos y diagndsticos para los que se implantaron n (%)
Stent 74 (18,2)
Coartacidn adrtica 28 (6,9)
Transposicion de grandes arterias 8(2,0)
Hipoplasia de arterias pulmonares 6(1,5)
Atresia pulmonar con comunicacidn interventricular 6 (1,5)
Tetralogia de Fallot 6(1,5)
Ventriculo derecho de doble salida tipo transposicién 5(1,2)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 5(1,2)
Atresia tricuspidea 2(0,5)
Otros * 8(1,9)
Valvula protésica biolégica 50 (12,3)
Tetralogia de Fallot 23 (5,7)
Estenosis pulmonar valvular, congénita 7(1,7)
Estenosis adrtica valvular, congénita 4 (1,0)
Valvula pulmonar, anomalia 3(0,7)
Atresia pulmonar con comunicacidn interventricular y colaterales sistémico- 3(0,7)
pulmonares ’
Atresia pulmonar con comunicacion interventricular 2(0,5)
Anomalia de Ebstein de la valvula tricispide 2(0,5)
Otros * 6 (1,5)
Valvula protésica mecanica 36 (8,8)
Estenosis adrtica valvular, congénita 11 (2,7)
Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa 6 (1,5)
Defecto septal AV parcial 5(1,2)
Estenosis mitral, congénita 3(0,7)
Hendidura de valvula mitral 2(0,5)
Insuficiencia adrtica, congénita 2(0,5)
Otros * 7 (1,4)
Total 160 (39,3)

*diagndsticos presentes en un Unico paciente

En cuanto a los dispositivos de cierre, fueron utilizados para el cierre de
comunicaciones interauriculares y conductos arteriosos persistentes, y Unicamente un
dispositivo septal ventricular de forma aislada fue empleado para el cierre de la comunicacién
interventricular en una Tetralogia de Fallot.

Dentro del bloque de dispositivos de ritmo es donde encontramos una mayor variedad
de diagndsticos, dado que la implantacion puede obedecer no sdlo al tipo de diagndstico sino
a la edad del paciente, al momento de evolucién y a las posibles lesiones residuales. No se han
encontrado diagndsticos destacables para comentar en este grupo de dispositivos.
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RESUMEN DEL APARTADO 4.3

Se implantaron un total de 407 dispositivos en 332 pacientes. En la mayoria se implantd
Unicamente un dispositivo (84,9%), siendo excepcional tener 3 o mas dispositivos (4,2%).
Obtenemos una frecuencia similar de dispositivos tanto de cierre como de ampliaciéon o
conexidon, con menor frecuencia de los dispositivos para diagndstico o control del ritmo
cardiaco.

El dispositivo mas utilizado de forma global fue el dispositivo para cierre septal
auricular, seguido del stent y de las valvulas protésicas bioldgicas y mecanicas. La mayoria de
stents fueron utilizados en el tratamiento de coartaciones adrticas. En cuanto a las valvulas
protésicas, fueron mas utilizadas en la Tetralogia de Fallot y en las estenosis valvulares
pulmonar y adrtica congénitas, entre otros. El resto de los dispositivos, menos frecuentes, se
utilizaron para diversos diagndsticos.
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4.4 EVOLUCION TEMPORAL DE LOS PROCEDIMIENTOS

En esta parte del estudio queremos analizar la evolucidn en el tiempo de los
procedimientos, tanto cirugias como cateterismos, asi como de las lesiones residuales
asociadas a los mismos. Tenemos en cuenta todos los procedimientos realizados en nuestro
grupo de pacientes, con independencia de |la edad a la realizacién de estos. Para facilitar el
analisis, agrupamos el tiempo de evolucién en periodos de 5 afos.

4.4.1 EVOLUCION TEMPORAL DE LAS CIRUGIAS

La primera fecha de una cirugia que tenemos recogida es durante el periodo de afios
del 1959 al 1963. A partir de 1989 observamos un aumento de los procedimientos realizados,
con un pico maximo en los afios 1999-2003 y 2004-2008 que desciende posteriormente de
forma progresiva. En 35 cirugias no es conocida la fecha de realizacién por no estar recogida
en las historias clinicas como tal, por lo que se agrupan en “Sin fecha”.
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Figura 18. Evolucion temporal de la frecuencia de los procedimientos quirdrgicos

4.4.2 EVOLUCION TEMPORAL DE LOS CATETERISMOS

En cuanto a la evolucién temporal de los cateterismos, apreciamos un mayor nimero
de procedimientos casi en el mismo periodo de afios 2004-2008 y 2009-2013, produciéndose
de nuevo un descenso en los afios posteriores en este grupo de poblaciéon. De los 664
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cateterismos realizados, no consta fecha de realizacidon en las historias clinicas en 19 de ellos,
gue de nuevo agrupamos como “Sin fecha”.
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Figura 19. Evolucion temporal de la frecuencia de los cateterismos de forma global

Si distinguimos entre cateterismos diagndsticos y terapéuticos, la relacién entre los
mismos es la siguiente a lo largo de los afios:
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Figura 20. Evolucion temporal de la relacion entre la frecuencia de cateterismos diagndsticos y

terapéuticos
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Centrandonos en los cateterismos diagndsticos, vemos un ligero ascenso en los ultimos
afos de los diagndsticos frente a los terapéuticos, si bien en nimeros absolutos se siguen
realizando mas terapéuticos.
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Figura 21. Evolucion temporal de la frecuencia de los cateterismos diagndsticos
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Figura 22. Evolucion temporal de la frecuencia de los cateterismos terapéuticos
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4.4.3 EVOLUCION TEMPORAL DE LAS LESIONES RESIDUALES

Si observamos las lesiones residuales, su ascenso comienza en el periodo 1989-1993
siendo el pico de lesiones durante los afios 2004-2008, lo cual coincide con el pico de cirugias
y de cateterismos realizados. Tenemos en cuenta que, como vimos previamente, en los
cateterismos sdélo se produjeron lesiones residuales en aquellos terapéuticos.
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Figura 23. Evolucion temporal de la frecuencia de lesiones residuales respecto al numero de cirugias
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Figura 24. Evolucion temporal de la frecuencia de lesiones residuales respecto al numero de

cateterismos
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RESUMEN DEL APARTADO 4.4

La evolucion de las cirugias tiene un pico de intervenciones maximo en los afios 1999-
2003 y 2004-2008, para luego descender progresivamente.

En cuanto a los cateterismos, el pico de procedimientos se produce casi en el mismo
periodo, en los afios 2004-2008 y 2009-2013, con un descenso similar en los afios posteriores.
La proporcion de cateterismos diagndsticos frente a terapéuticos presenta un ascenso
progresivo con el paso de los anos en nuestra poblacién.

Si observamos las lesiones residuales, su ascenso comienza en el periodo 1989-1993
siendo maximo durante los afios 2004-2008, lo cual coincide con el pico de cirugias y de
cateterismos realizados.
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5. SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES CON CARDIOPATIAS CONGENITAS

5.1 HOSPITALES DE SEGUIMIENTO

En cuanto al seguimiento en consultas hospitalarias de los pacientes afectos de CC en
la Region de Murcia, encontramos que el 80,4% recibe Unicamente seguimiento en los centros
de la Region, el 0,7% se siguen de forma exclusiva en hospitales de referencia nacional, y el
18,8% recibe un seguimiento conjunto en un hospital de referencia y un hospital regional
(tabla 71).

Tabla 71. Tipos de seguimiento hospitalario

n (%)
Seguimiento solo regional 978 (80,4)
Seguimiento regional y en centro de referencia 229 (18,8)
Seguimiento solo en centro de referencia 9(0,7)
Total 1216 (100,0)

El Hospital Virgen de la Arrixaca, como hospital de referencia regional en CC y como
hospital de referencia del Area de Salud 1 (donde residen la mayoria de las CC de la Region,
como vimos en el apartado 2) es el principal aglutinador de las revisiones de estas CC.

Tabla 72. Hospitales de seguimiento regional

n (%)

HUVA 864 (71,3)
H. Santa Lucia (Cartagena) 132 (10,9)
H. Los Arcos (San Javier) 73 (6,0)
H. Morales Meseguer 51 (4,2)
H. Rafael Méndez (Lorca) 37 (3,0)
H. Reina Sofia (Murcia) 25(2,1)
H. Comarcal del Noroeste (Caravaca) 9(0,7)
Ninguno 9(0,7)
H. de la Vega Lorenzo Guirao (Cieza) 8(0,6)
H. Virgen del Castillo (Yecla) 8(0,6)
Total 1216 (100,0)
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Como hospitales de referencia nacionales en CC, nuestros pacientes son derivados a
distintos centros, con predominio de los hospitales de la Comunidad Auténoma de Madrid.

Tabla 73. Hospitales de seguimiento de referencia

n (%)

Ninguno 978 (80,4)
H. Ramén y Cajal (Madrid) 86 (7,1)
H. Gregorio Marafién (Madrid) 52 (4,3)
H. La Paz (Madrid) 30(2,5)
HUVA (Murcia) 25(2,1)
H. La Fe (Valencia) 13(1,1)
Desconocido 12 (1,0)
H. 12 Octubre (Madrid) 7 (0,6)
H. Vall d'Hebron (Barcelona) 5(0,4)
H. Monteprincipe (Madrid) 2(0,2)
H. Reina Sofia (Cordoba) 2(0,2)
H. Sant Joan de Deu (Barcelona) 2(0,2)
H. Clinic (Barcelona) 1(0,1)
H. Virgen del Rocio (Sevilla) 1(0,1)
Total 1216 (100,0)

Si atendemos a la severidad de las cardiopatias seguidas en los centros regionales y
nacionales, observamos que las CC severas son seguidas habitualmente en HUVA y HUSL,
habiendo CC moderadas en otros centros y leves en todos ellos.

Tabla 74. Hospitales de seguimiento regional segun la severidad

Severidad
Hospital Seguimiento Regional Leve Moderada Severa Total
HUVA 369 419 76 864
H. Santa Lucia (Cartagena) 66 53 13 132
H. Los Arcos (San Javier) 33 35 5 73
H. Morales Meseguer (Murcia) 31 15 5 51
H. Rafael Méndez (Lorca) 23 12 2 37
H. Reina Sofia (Murcia) 15 9 1 25
H. Comarcal del Noroeste (Caravaca) 6 3 0 9
Ninguno 2 2 5 9
H. de la Vega Lorenzo Guirao (Cieza) 4 0 8
H. Virgen del Castillo (Yecla) 7 1 0 8
Total 556 553 107 1216
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En cuanto a los centros de referencia, como hemos visto antes la mayoria de los
pacientes no se encuentran en seguimiento en ninguno de ellos (978 pacientes). Las CC
clasificadas como leves rara vez estan en seguimiento en estos centros, siendo por lo general
las CC de tipo moderado y en menor nimero las severas las que si lo estan.

Tabla 75. Hospitales de seguimiento de referencia segun la severidad

Severidad

Hospital Seguimiento de Referencia Leve Moderada Severa Total
Ninguno 533 393 52 978

H. Ramoén y Cajal (Madrid) 7 56 23 86
H. Gregorio Marafion (Madrid) 5 35 12 52
H. La Paz (Madrid) 1 23 6 30
HUVA (Murcia) 3 21 1 25
H. La Fe (Valencia) 1 7 5 13
Desconocido 2 6 2 12
H. 12 Octubre (Madrid) 0 4 3 7
H. Vall d'Hebron (Barcelona) 0 3 2 5
H. Sant Joan de Deu (Barcelona) 0 2 0 2
H. Monteprincipe (Madrid) 0 2 0 2
H. Reina Sofia (Cordoba) 1 0 1 2
H. Clinic (Barcelona) 0 1 0 1
H. Virgen del Rocio (Sevilla) 1 0 0 1
Total 556 553 107 1216

5.2 FRECUENCIA DE SEGUIMIENTO

La frecuencia de seguimiento de los pacientes fue variable, habiéndose recogido las
siguientes citas de revisidn en nuestro grupo de pacientes, tomando el ultimo informe de
valoracién del que se disponia (tabla 76). Clasificamos el seguimiento en cuatro grupos: Alta
definitiva, pérdida de seguimiento, continuacion de seguimiento en la regién (dentro de este,
afadimos la frecuencia de seguimiento, a saber, cada 3-6-9-12 meses, etc) y seguimiento fuera
de la region en alguno de los centros de seguimiento de referencia anteriormente expuestos.

Posteriormente y para un mejor analisis comparativo, desglosamos el seguimiento de
los grupos mas frecuentes de CC previamente mencionados (tabla 77). Las pérdidas de
seguimiento y/o altas se producen sobre todo en aquellas CC consideradas mas leves, como
ClAs, CIVs, DAPs o EPs, siendo mas infrecuente en CC moderadas/severas como Fallot o TGA,
aunque no inexistente.
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Tabla 76. Frecuencia del ultimo seguimiento de los pacientes

n (%)
Alta definitiva 107 (8,8)
Pérdida de seguimiento 178 (14,6)
Pérdida de seguimiento 159 (13,1)
Alta a cardidlogo de zona (pérdida) 11 (0,9)
Alta a CCA HUVA (pérdida) 8(0,6)
Seguimiento en la region 870 (71,5)
Seguimiento en 3 meses 44 (3,6)
Seguimiento en 6 meses 92 (7,5)
Seguimiento en 9 meses 27 (2,2)
Seguimiento en 12 meses 283 (23,4)
Seguimiento en 18 meses 16 (1,3)
Seguimiento en 24 meses 166 (13,6)
Seguimiento en 3-5 afos 172 (14,2)
Seguimiento sin especificar fecha 70(5,7)
Seguimiento fuera de la region 61 (5,1)
Seguimiento en centro de referencia 35(2,8)
Préxima cita en centro de referencia (seguimiento conjunto) 26 (2,3)

Total 1216 (100,0)

Tabla 77. Frecuencia del ultimo seguimiento de los pacientes seglin grupos de cardiopatias

Grupos de cardiopatias congénitas mas frecuentes en nuestra poblacion

CIA Clv EP CoA DAP DSAV ToF TGA
Alta 47 (18) 20 (9) 1(0,8) 0(0) 30 (30,3) 1(1) 0(0) 0 (o)
Pérdida 54 (20,6) 31(13,8) 25(20,4) 7 (6,6) 33 (33,3) 3(3,2) 7 (8,6) 3(5,7)
Continua 159 (61,4) 168(77,2) 97(78,8) 91(93,4) 36(36,4) 77(95,8) 67(91,4) 38(94,3)
3 meses 5 4 0 9 0 2 6 4
6 meses 19 3 4 7 2 11 13 9
9 meses 2 2 3 3 0 6 1 3
12 meses 25 32 35 38 5 40 40 19
18 meses 4 2 0 2 1 3 1 0
24 meses 37 40 22 20 10 11 0
3-5 aifos 44 73 28 3 15 0 1 0
fl:r;:a“ha / 25 17 5 16 3 16 10 15
Total 262 (100) 224 (100) 123(100) 105(100) 99 (100) 93 (100 81 (100) 53 (100)
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RESUMEN DEL APARTADO 5

El 80,4% de los pacientes recibe Unicamente seguimiento en los centros de la Regién,
siendo el HUVA el hospital con mayor nimero de pacientes.

Como hospitales de referencia nacionales en CC, nuestros pacientes son derivados a
distintos centros, con predominio de los hospitales de la Comunidad Auténoma de Madrid.
Las CC clasificadas como leves rara vez estan en seguimiento en estos centros, siendo por lo
general las CC de tipo moderado y en menor nimero las severas las que si lo estan.

La frecuencia de seguimiento de los pacientes fue variable. Las pérdidas de
seguimiento y/o altas se producen sobre todo en aquellas CC consideradas mas leves, como
ClAs, CIVs, DAPs o EPs, siendo mas infrecuente en CC moderadas/severas como Fallot o TGA,
aunque no inexistente.
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VI. DISCUSION

1. DEL METODO

En cuanto a la poblacidn de estudio, se analizaron los pacientes afectos de CC nacidos
antes del 01/01/2006, residentes en la Regién de Murcia, que estuvieran vivos en el momento
de la recogida de datos y que hubieran sido valorados en algiin momento en los servicios de

Cardiologia del SMS.

El nimero de pacientes incluido fue 1.216. Si bien este nimero de pacientes es muy
probablemente incompleto, consideramos que hemos obtenido el mayor porcentaje de
pacientes afectos de CC en la Regién de Murcia. La buisqueda se enfocd a las bases de datos 'y
explotacién de datos de Selene de las dreas 1, 2 y 8, revisando 48.338 historias clinicas de

estos centros (figura 10).

No se analizaron otras posibles bases de datos existentes (las cuales no nos constan)
ni datos de Selene del resto de hospitales del SMS. No se planted tampoco la busqueda de

pacientes en centros sanitarios no pertenecientes al SMS.

Por una parte, dado que el centro de referencia para Cardiologia Infantil y Cardiopatias
Congénitas se encuentra en HUVA, aquellos pacientes diagnosticados de CC en edad infantil
han debido ser valorados en algiin momento en este centro, quedando registrados en su base
de datos. Por otra parte, asumimos que aquellos diagnosticados de forma mas tardia durante
la edad adulta han sido valorados en HUVA o en HUSL en algin momento, dado que son los
centros en los que se encuentran los servicios de Cirugia Cardiovascular y Hemodindmica en
la Region de Murcia. Adicionalmente contamos con la busqueda especifica en la entonces

incipiente Consulta de Cardiopatias Congénitas el adulto de HUVA.

Ademas, tuvimos en cuenta la complejidad burocratica de continuar afiadiendo
pacientes de otras areas (necesidad de autorizacion de cada comité de ética por separado en
cada Area de Salud, dificultad para el acceso a datos con adecuada filtracién en Selene,
necesidad de desplazamiento) y el tiempo adicional que esto supondria, para un potencial
pequefio aumento de pacientes en nuestro estudio. Este incremento se produciria ademas a
expensas de pacientes afectos de CC clasificadas como “leves”, puesto que no habrian sido
derivados a HUVA ni HUSL para valoracion ni tratamiento quirdrgico y/o hemodinamico.

Ocurre de igual modo con los centros sanitarios no pertenecientes al SMS.
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Nétese en este sentido el gran nimero de historias clinicas revisadas, 48.338 en total
(figura 10), debido fundamentalmente a un complejo sistema de explotacién de datos en los
Servicios de Documentacion Clinica, pese al listado de diagndsticos que les fue proporcionado,
habiendo tenido que ser revisadas manualmente todas las historias para confirmar o descartar
estos diagndsticos, excluyéndose la inmensa mayoria hasta llegar a la cifra final de 1.216
pacientes incluidos. Los listados recibidos desde el HULAMM y el HUSL fueron los mas
complejos, pues contenian todos los pacientes valorados en las distintas consultas de
Cardiologia del hospital durante el periodo indicado, sin filtrar por los diagndsticos
proporcionados. En cuanto a la consulta CAR.46, en esta se revisaban también pacientes no
afectos de CC que por tanto no fueron incluidos. La base de datos Cardioped contenia
pacientes afectos de CC adecuadamente clasificados, pero no todos cumplian los criterios de
inclusion y/o exclusion en base a la edad, lugar de residencia actual y/o exitus, por lo que la

revision manual fue igualmente necesaria.

Todo esto supuso una dificultad afiadida a la investigacidn, tanto por el acceso a los
sistemas de informacion de Selene de los distintos hospitales, como por la necesidad de

revisién caso por caso de cada historia clinica.

Asumimos pues la posible pérdida de pacientes que hayan podido ser derivados a otros
centros del pais desde el resto de las dreas de salud, pero consideramos que es poco probable
dada la necesidad de autorizacién de derivacién por parte de los Servicios de Admisién de los

centros de origen, dado que existiendo un centro de referencia regional, serian denegadas.

Finalmente, los intervalos de confianza obtenidos al calcular la prevalencia por Areas

de Salud nos orientan hacia un buen tamafio poblacional.

El punto de corte para la edad fue de 14 afios. Esta edad es la considerada actualmente
como edad limite para la atencién pediatrica en la Regién de Murcia (previamente lo fueron
los 11 afios y aun antes los 7 afios). Dado que recogemos pacientes que fueron derivados a
servicios de Cardiologia de Adultos en distintos momentos, segln la edad a la que se asumian
0 no en servicios de Pediatria, no se ha podido estudiar con detalle la evolucidn del proceso

de Transicion.
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Por otra parte, los pacientes ya fallecidos en el momento de la recogida de datos del
estudio tampoco fueron incluidos, dado que uno de los objetivos del estudio es la descripciéon
de la situacion actual de las CC en la Regién, y no la descripcidn de toda la casuistica de los

ultimos anos.

Respecto a los pacientes perdidos durante el seguimiento, han sido reflejados en el
apartado correspondiente, siempre y cuando se hayan encontrado datos de su paso por

alguno de los servicios de Cardiologia de la Regién mencionados.

En cuanto a las caracteristicas del estudio, en el momento del inicio de este no existia
ninguna Base de Datos centrada en pacientes adultos (actualmente, mayores de 14 afios)
afectos de CC en la Regidn de Murcia. Los trabajos realizados previamente por el Dr. Guia y la
Dra. Roldan se centraron el primero en pacientes pediatricos (menores de 7 afios en aquel
momento) con CCy el segundo en pacientes adultos (mayores de 11 afios en aquel momento)

con CC intervenidos exclusivamente de forma quirurgica.

Por lo que se refiere a la metodologia diagnéstica, el diagnéstico fue tomado en su
mayoria directamente de los informes clinicos del paciente, siendo excepcional la necesidad
de acceder a imagenes ecocardiograficas u otras pruebas para contrastarlo. Puntualmente fue
necesario reclasificar algunas CC debido a un diagndstico incorrecto o impreciso en los

informes.

Por lo que respecta al tipo de estudio, se trata de un estudio observacional, descriptivo
y retrospectivo de cohortes. Este tipo de estudios presenta ventajas y desventajas. Entre las
ventajas, permiten el andlisis de poblaciones amplias, pueden proporcionar una adecuada
descripcidn de la incidencia y la historia natural de la enfermedad y permiten examinar varias
variables, asi como ser mas econdmicos y rapidos y mostrar posibles relaciones de causalidad
mas fiables. En cuanto a las desventajas, en nuestro caso la fundamental ha sido el no poder
analizar algunas variables que pensabamos incluir inicialmente, por no estar recogidas de
forma fiable en las historias clinicas, como, por ejemplo: edad al diagndstico, edad a la
transicidn al servicio de Cardiologia de adultos, edad y estadio funcional en el momento de las

gestaciones en las pacientes mujeres, presencia de factores de riesgo cardiovascular,
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presencia y grado de discapacidad o dependencia, claridad en la indicacidon de profilaxis de

endocarditis, etc.

Para facilitar la comprension y sintesis de los datos mas relevantes, se han realizado

resimenes al final de los apartados, dado el gran nimero de pacientes y tablas de datos.
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2. DE LOS RESULTADOS

En Europa, contamos con una poblacién estimada de 2,3 millones de pacientes adultos
con CC, lo que supera significativamente a la poblacién pediatrica con CC de 1,9 millones de

pacientes (10). En Espafia, se estima que podria haber unos 120.000 adultos con CC (11,12).

En nuestro estudio encontramos una prevalencia de CCA de 93,54 por 100.000
habitantes en nuestra regién (IC 88,3 — 98,8) (tabla 10). Somos conscientes de que no es la
prevalencia real dado que no se ha recogido el total de pacientes, pero consideramos que es
una aproximacion bastante cercana a la realidad, teniendo en cuenta que se observa poca
diferencia de prevalencia entre las areas de salud. Si estos datos fueran exactos, la prevalencia
seria ligeramente mayor en las dreas 8, 1, 9y 4. Las areas que tendrian mayor nimero absoluto
de cardiopatias mas severas serian las areas 1, 6 y 2, si bien en términos porcentuales habria

una mayor proporcién de CC severas en las dreas 4, 6 y 1 (tabla 28).

En cuanto al sexo y a la edad, observamos una muy ligera mayor frecuencia de mujeres,
el 52% (tabla 5), sin suponer esto una diferencia con respecto al total de la poblacién de la
Regidn de Murcia, y un predominio de pacientes entre 14 y 34 anos con una mediana en 24
afios (tabla 6 y figura 11). Esto es algo esperable, dado que hemos recogido Unicamente
pacientes vivos en el momento del estudio. Por una parte, a mayor edad menor supervivencia,
y por otra, la supervivencia de los pacientes afectos de CC ha mejorado en los ultimos aifos 20
afos. Es légico por tanto pensar que aquellos pacientes afectos de CC nacidos antes de esta
mejora en la supervivencia fallecieron prematuramente sin alcanzar la edad adulta, asi como
qgue aquellos afectos de CC mas leves pueden haber pasado desapercibidos y no haber sido

diagnosticados a lo largo de su vida, sin haber podido ser incluidos en el estudio.

En el articulo publicado en 2020 por la Red Espafiola de CCA, realizado en colaboracién
con 24 centros espafioles donde se atienden CCA (ninguno de la Regién de Murcia), se incluyen
19.373 pacientes, el 50% varones, con una mediana de edad de 35 afios (12). Queremos
destacar el amplio numero de pacientes incluidos en nuestro estudio, 1.216, asi como la
concordancia en cuanto a la proporcidn de hombres y mujeres, si bien en nuestro estudio

predominan los pacientes mas jovenes, siendo la mediana de 24 afios.
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En cuanto al pais de origen, predomina claramente la nacionalidad espafiola seguida
de la marroqui y de diversos paises de Latinoamérica (tabla 7), lo cual se corresponde con la

tendencia migratoria en Espafia (95).

Respecto a la frecuencia de las CC principales, encontramos un mayor porcentaje de
CC clasificadas como leves o moderadas, siendo el orden de frecuencia: CIA, CIV, EP, CoA, DAP,
DSAV, ToF, y TGA (tabla 14). La distribucidon de las CC mas frecuentes cominmente aceptada
es la de CIV seguida de CIA, DAP, EP, CoA, ToF, DSAV y TGA (6,96). En el estudio espafiol
previamente mencionado, los grupos diagndsticos mads frecuentes fueron la ToF y la CoA,
seguidos de VAB (no incluidas en nuestro estudio), CIAy CIV. Los porcentajes varian segun las
series, pero podemos decir que en general la proporcién de nuestra poblacion se corresponde

con lo descrito previamente.

La severidad de nuestras CC fue leve en el 45,7% de los casos, moderada en el 45,5% vy
severa en el 8,8% (tabla 26). Comparando con el estudio previamente mencionado, donde el
32% de los pacientes tenian CC leves, el 44% moderadas y el 24% severas, encontramos una
mayor proporcién de CC leves y menor de CC severas en nuestro grupo. Debemos tener en
cuenta que en nuestro estudio no incluimos las VAB, de gravedad clasificada como leve, y en
el estudio espafiol si las incluyen, por lo que nuestra mayor proporcion de casos leves seria a

expensas de otros tipos de CC.

La mayoria de nuestra poblacidn, el 98,3%, presenta una buena situacion funcional
(tabla 32). Los pacientes afectos de CC leves se encuentran de forma predominante en estadio
funcional |, y los afectos de CC moderadas se encuentran tanto en estadios | como Il. Las CC
severas se encuentran en igual proporcién en estadios | y Il, asi como en porcentaje no
desdenable en estadio Ill (tabla 34). Consideramos que en este grupo de pacientes esta
clasificacién puede no ser suficiente, pues tenderia a sobre- o infraestimar la capacidad
funcional real, siendo beneficioso la creacion de nuevas escalas o la estratificacion en base a

parametros mas objetivos como por ejemplo los que aporta la ergoespirometria (97).

Casi la mitad de estas CC se asocian a algun otro defecto cardiaco y no se presentan de

forma aislada. Esto incrementa la dificultad en su clasificacion y manejo clinico, aumentando
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la complejidad de la patologia. De estos diagndsticos secundarios, encontramos que los mas
frecuentemente asociados (como CIA tipo OS con EP, CIA tipo seno venoso y DVAP, CoAy VAB,
ToF y arco adrtico derecho y anomalias coronarias, TGA y CIV y/o anomalias coronarias, etc)
ya han sido descritos previamente en la literatura (61), existiendo siempre un porcentaje de
asociaciones menos frecuentes y variadas. Por otra parte, la asociacién con entidades
sindromicas o sospecha de estas corresponde con un 13,3% de nuestros casos (tabla 25),
siendo las mas frecuentes la Trisomia 21 (6%) y la microdelecion 2211 (1,6%). La CC mas
frecuentemente asociada a la Trisomia 21 fue el conjunto de DSAV y a la microdelecion 22q11
los defectos septales tipo CIV y ToF. Esto concuerda con los datos conocidos sobre asociacion
entre alteraciones cromosdmicas y CC (8). Destacan, no por frecuencia, sino por concordancia
con lo descrito en la literatura (61) los casos de Sindromes de Noonan y Leopard asociados a
EP, el Sindrome de Williams a la EAo supravalvular, el Sindrome de Turner a la CoA o EAo, la
Discinesia Ciliar Primaria al Situs inversus y el Sindrome de Holt-Oram asociado a la CIA. No
pudieron recogerse datos fiables de discapacidad y/o dependencia de los pacientes afectos

de CCy entidades sindrémicas para su andlisis en la repercusién del manejo de la CC.

Dentro de nuestra poblacién femenina (632 pacientes) analizamos cuantas tuvieron
alguna gestacién, y qué tipo de cardiopatia presentaban. No fue posible analizar la situacion
funcional dada la dificultad de datar el momento de la gestacién y el estadio NYHA durante la
misma por no estar recogido este dato en las historias clinicas. El 11,9% de las mujeres de
nuestra poblacién tuvieron una o mds gestaciones, con predominio en cardiopatias
clasificadas como de severidad moderada (tabla 35). Utilizamos en este grupo dos
clasificaciones, la de severidad de las CC de la Guia ESC 2020 (61) y la de riesgo cardiovascular

materno de OMS publicada en la Guia ESC 2018 (71).

La clasificacion en base a la OMSm fue asignada atendiendo a las caracteristicas
disponibles en la historia clinica de la CC, dado que su uso no estaba establecido en el
momento y por tanto no constaba en los informes. Hay algunas diferencias entre ambas, sobre
todo a la hora de distinguir entre CC leves y moderadas, siendo la clasificacion de la OMSm
mas minuciosa, al tener en cuenta no sélo el tipo de cardiopatia en si, sino también el estadio
funcional o la situacidn tras la correccion de la CC, por lo que aquellas CC moderadas con

adecuada correccion se clasifican en el estadio I-1l (leves).
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Consideramos que la clasificacién de la OMSm es relevante para la poblacidon gestante
con CC, dado que estima el riesgo de eventos adversos maternos y establece la cadencia de
revisiones que deben tener durante la gestacidn, asi como el tipo de centro que puede
encargarse de su seguimiento, cosa que no hace la clasificacion estdndar de severidad
utilizada para el resto de las pacientes afectas de CC no gestantes. Segun esta clasificacion, la
tasa de eventos cardiacos maternos es légicamente mayor conforme se aumenta de gravedad
en los estadios, desde un 2.5-5% en el OMSm | hasta el 40-100% en el OMSm 1V, en el cual el

embarazo estd directamente contraindicado.

En nuestra poblacién, tenemos 22 pacientes en estadios II-Ill, 1l y IV (29.3%). No es
despreciable la tasa de complicaciones en los estadios intermedios (Il: 5.7-10.5%; II-lll: 10-
19%; 111 19-27%) y en todos ellos se recomienda asesoramiento y derivacién a un hospital de
referencia, con controles mensuales o bimensuales durante la gestacidon. Esta necesidad de
un mayor seguimiento se refleja también en los estudios del Registro Europeo de Embarazoy
Enfermedad Cardiaca (en inglés, Registry Of Pregnancy And Cardiac disease, o por sus siglas
ROPAC), donde se hace hincapié en los determinantes de complicaciones maternas (NYHA >
I, fraccién de eyeccion < 40%, hipertensién pulmonar, uso de anticoagulantes o estadio

OMSm IV) que pueden condicionar fallo cardiaco, arritmias e incluso la muerte (79).

Si bien tenemos en cuenta que es probable que el nimero de gestantes con CC se
encuentre infraestimado debido al sesgo en la documentacidn de gestaciones en los informes,
consideramos que no es tanto la severidad de la cardiopatia, sino la presencia de una, lo que
puede condicionar miedo y desconfianza en las mujeres afectas de CC a la hora de plantearse
un embarazo. En el momento del inicio de este estudio, no existia ninguna Unidad Materno-
Fetal en la Regién de Murcia con experiencia en asesoramiento y seguimiento de estas
pacientes, por lo que el desconocimiento de los riesgos individuales, asi como de los cuidados
necesarios tanto antes, como durante y después de una gestacion, han podido contribuir a
una excesiva precaucion en estas pacientes que las haya llevado a descartar directamente la
opcién de quedarse embarazadas. De igual forma, un embarazo no bien controlado
hemodindmicamente en una paciente cardidpata ha podido condicionar un empeoramiento
en su estadio funcional y por tanto una presumible peor supervivencia a medio-largo plazo
(71,79,80). Consideramos que, si bien no era el objetivo principal del estudio, el andlisis de la

poblacién gestante afecta de CC deberia ser llevado a cabo mas especificamente en estudios
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posteriores, dado que no disponemos de datos fiables a nivel regional ni nacional. Se propone
igualmente la utilizacién de la clasificacion OMSm de forma protocolizada en las Unidades de

Medicina Materno-Fetal.

Dentro de los procedimientos realizados en nuestros 1.216 pacientes, la mayoria
precisaron de uno o ambos tipos de intervencion, ya fueran cirugias (38,7%), cateterismos

(19,5%), o ambos (18,1%) (tabla 37).

Comenzando por los procedimientos quirdrgicos o cirugias, en el Registro de
intervenciones quirudrgicas en pacientes con cardiopatia congénita de la Sociedad Espafiola de
Cirugia Tordcica-Cardiovascular publicado en 2019, analizan la actividad quirdrgica en CC de
56-64 centros espafioles en los afios 2012 a 2017 (98). En cuanto a numero y periodos de
cirugias, nuestros datos no son del todo comparables al habernos centrado solamente en las
intervenciones de los actualmente adultos y abarcar un periodo bastante mas amplio de afios.
La cirugia reportada mas frecuente es el cierre de CIA seguida del cierre de CIV, al igual que
en nuestro caso (tabla 40). Les siguen en frecuencia las intervenciones valvulares, siendo la
mas importante sobre la valvula adrtica, a diferencia de nuestros datos, en los que la mas
frecuente es la intervencion sobre la vélvula pulmonar (tabla 43). Consideramos que esto es

debido fundamentalmente a la exclusidon de las VAB de nuestro estudio.

Destaca en ambos casos el grupo de cirugia univentricular como el menos realizado
(tabla 45). Este grupo tiene la particularidad de englobar los procedimientos de derivacion
sistémico-pulmonar y de anastomosis cavopulmonares o Glenn, que pueden ser utilizados
tanto para retrasar la fecha de la cirugia en algunas CC, como para permitir un desarrollo de
las ramas pulmonares adecuado que permita una correccion posterior a circulacion
biventricular en otras, asi como ser el primer paso de ese camino hacia la circulacién
univentricular. De los 98 procedimientos de este grupo, sélo 20 llegan al estadio final de
circulacion univentricular completa o circulacion de Fontan. Esto se debe probablemente a
esta “versatilidad” en la utilizacion de los pasos previos y a la variabilidad intrinseca de las CC
mas complejas, que pueden condicionar que no sea necesario o posible completar el paso a

este tipo de circulacién.
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El resto de los grupos son menos comparables al haber clasificado por tipo de CC y no
por tipo de procedimiento, como en nuestro caso. Si bien si incluyen datos de mortalidad
(nosotros no, al incluir Unicamente pacientes vivos), no incluyen datos sobre las lesiones
residuales de los procedimientos, que consideramos relevante para monitorizar la calidad de
las intervenciones. De nuestros grupos quirurgicos, el grupo 1 es el que mayor porcentaje de
lesiones residuales presenta, con el 37,1% de las lesiones residuales producidas (tabla 49). Le

sigue en frecuencia el grupo 5 (34,9% de las lesiones) y el grupo 2 (17,7% de las lesiones).

Destacamos que el 45,3% de los pacientes precisa 2 o mas actuaciones durante las
cirugias (tabla 38 y figura 12), suponiendo esto un aumento de la complejidad técnica del

procedimiento en cuestion, asi como de los procedimientos futuros.

Comentamos ahora los procedimientos percutaneos o cateterismos. 458 pacientes
precisaron uno o mas, con un total de 664 cateterismos. Al igual que en el caso de las cirugias,
pueden existir varias intervenciones dentro del mismo procedimiento, con un maximo de 7
intervenciones en un Unico paciente (tabla 57 y figura 15). El promedio de cateterismos es de
1,45 cateterismos por paciente intervenido. La mayoria fueron terapéuticos (73,3%),
destacando en frecuencia el grupo 2.3 de cierre de defectos con dispositivos (27,7%) (tabla
58). No se produjeron lesiones residuales en ninguno de los 177 cateterismos diagndsticos, y
tras los 487 terapéuticos Unicamente se produjeron una o mas lesiones en 34 procedimientos,

suponiendo un 5,1% del total de cateterismos.

En el afio 2022 se publicé el primer informe oficial de la Asociacidon de Cardiologia
Intervencionista de la Sociedad Espafiola de Cardiologia (ACI-SEC) y el Grupo de Trabajo de
Hemodinamica de la Sociedad Espafiola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas
(GTH-SECPCC) sobre la actividad intervencionista en CC en Espafia, tomando datos de 16
centros espafnoles y su actividad en el ano 2020 (99). Los procedimientos mas realizados
fueron el cierre de CIA, la angioplastia pulmonar, el cierre de DAP y la angioplastia adrtica, lo
cual es similar a lo encontrado en nuestro estudio (tabla 58). Este registro incluye datos tanto
de mortalidad como de complicaciones/lesiones residuales, reportando tasas de
complicaciones entre 0 y 10,2% segun el procedimiento, por lo general en torno al 1,5-3%,
siendo la mayoria embolizaciones de dispositivos, complicacidon que nosotros no recogemos

en nuestro estudio al no constar esos datos en las historias clinicas. Las lesiones residuales
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mas frecuentes en nuestro estudio fueron la insuficiencia y la estenosis pulmonar residual

(tabla 64).

Este informe recoge también la tasa de procedimientos inefectivos. En nuestro
estudio, el 10,5% de los procedimientos mediante cateterismo para el tratamiento de las
coartaciones aorticas fueron inefectivos frente al 3,7% del registro. En el caso de las
valvuloplastias pulmonares, fueron inefectivos un 8,3% de los cateterismos, cercano al 10,3%
del registro espafol. Si bien tienen también en cuenta la edad a la realizacion del
procedimiento, manifiestan una probable infraestimacidn de los realizados en mayores de 18

afios al poderse realizar algunos en centros de atencidn a adultos no especializados en CC.

En este punto, podemos hacer una comparativa entre el grupo 4 quirurgico y el tipo
de cateterismos equivalentes, el 2.2, en concreto en cuanto a las intervenciones sobre la
valvula pulmonar. Se realizaron 13 valvulotomias pulmonares abiertas frente a 69
valvuloplastias pulmonares con balén. De las valvulotomias pulmonares quirurgicas, la
mayoria de ellas (92,3%), quedan con una insuficiencia pulmonar residual mientras que este
porcentaje es menor (14 de 72, un 19,4%) en las realizadas mediante cateterismo. Si bien la
tasa de procedimiento inefectivo (es decir, quedan con estenosis pulmonar residual) fue del

8,3% en los cateterismos, y de 0% en las cirugias.

Comparamos igualmente las lesiones residuales producidas en la ampliacion de
obstrucciones o estenosis, es decir, entre el grupo 2 quirurgico y el grupo 2.1 y 2.6 de
cateterismos, para las CoA o hipoplasias de arco. Las lesiones en este grupo de CC intervenidas
quirurgicamente constituyen un 64,5%, o bien un 8,4% si no tenemos en cuenta como lesiones
residuales las recoartaciones o coartaciones residuales, dado que la tasa de procedimiento
inefectivo fue del 56,1%. En el grupo intervenido mediante cateterismo, se realizaron 57
intervenciones sobre coartaciones adrticas, bien mediante angioplastia bien mediante
colocacién de stent, de las cuales quedaron con lesion residual 6, siendo esto un 10,5% de
lesiones residuales, que podemos considerar igualmente como procedimientos inefectivos al

ser estas lesiones recoartaciones o coartaciones residuales.
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Las lesiones residuales tras cirugias mas frecuentes fueron el bloqueo de rama derecha
(20,3% del total), y las insuficiencias valvulares pulmonar (15,5%), mitral (9,1%), adrtica (7,3%)
y tricuspidea (5,4%) (tabla 50). Tras los cateterismos fueron la insuficiencia y la estenosis
pulmonares residuales. La evolucién de las lesiones a lo largo de los afios experimenta un
aumento constante con un pico en los periodos 1999-2003 y 2004-2008, coincidiendo con el
pico de cirugias y cateterismos, para reducirse de forma llamativa en los afios posteriores,

tanto en numero como en proporcién con respecto al nimero de intervenciones.

De forma global, los procedimientos quirurgicos presentaron un 35,8% de lesiones
residuales (tabla 49) frente al 5,1% de los cateterismos (tabla 63). Esto nos muestra la
rentabilidad terapéutica de las intervenciones percutdneas en determinadas patologias, que
no solo evitan cirugias invasivas, sino que tienen menor incidencia de lesiones residuales
posteriores con una tasa de procedimiento inefectivo asumible. No obstante, es cierto que la
decisidn de optar por uno u otro abordaje viene determinada por diversos factores, como la
complejidad anatédmica del defecto en si, la asociacién con otros defectos y la consecuente
necesidad de realizar en el mismo acto quirdrgico mas intervenciones, la experiencia del

equipo médico y en ocasiones la propia decisidon del paciente.

De los 407 dispositivos implantados en estos procedimientos, la mayoria fueron
dispositivos de cierre septal auricular (23,1%), seguidos de stents (18,2%), valvulas protésicas
bioldgicas (12,3%) y dispositivos ductales (11,5%) (tabla 69). Dado que la CC mas frecuente fue
la CIA, y que su cierre es en muchas ocasiones posible mediante dispositivos tipo Amplatzer,
es logico que sean el grupo mas numeroso de dispositivos implantados. Igualmente ocurre
con los dispositivos ductales para cierre de DAP, por su sencillez y poca invasividad. Asi mismo,
un gran numero de CC presenta lesiones de tipo estendtico, ya sean primarias o secundarias
a otros procedimientos previos, por lo que la utilizacion de stents para paliar estas
obstrucciones es de uso muy extendido entre los hemodinamistas de CC (tabla 70). En
nuestros pacientes fueron utilizados en el tratamiento de CoA y en patologias estendticas
pulmonares. En cuanto a las valvulas protésicas bioldgicas, su uso estd indicado
fundamentalmente en valvulopatias derechas, habiéndose utilizado en nuestros pacientes

sobre todo para la ToF y las EP congénita (tabla 70).
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Cuando observamos las edades a la realizacion de los distintos procedimientos, tanto
cirugias como cateterismos, obtenemos un amplio rango que va desde el periodo neonatal
hasta los 70,3 afios en el caso de las cirugias (tabla 46) y los 80 afios en el caso de los
cateterismos (tabla 61). La edad media de las cirugias oscila entre los 3,4 afios para los
procedimientos del grupo 6 (pasos a circulacion univentricular) y los 23,2 afios para el grupo
3.2 (implante de dispositivos: prétesis valvulares y conductos). La edad media de los
cateterismos diagndsticos es de 17,3 aios y de los terapéuticos va desde los 0,3 afios para el
grupo 2.5 (fenestraciones) hasta los 38,9 afios del grupo 2.7 (estudios electrofisioldgicos). Por
tanto, si bien sabemos que gran parte de las intervenciones sobre CC se realizan durante la
edad pediatrica o en adultos jovenes, no podemos olvidar que muchos pacientes siguen
precisando intervenciones de uno u otro tipo a lo largo de toda su vida adulta y no pueden
considerarse como enfermos “curados” o con patologias “estables”. Es necesario por tanto un
seguimiento adecuado y una especializaciéon cuidadosa de los equipos que atienden a este
tipo de pacientes, pues son pacientes sometidos en muchos casos a varios procedimientos, en
ocasiones con uno o varios dispositivos implantados, lo cual complica los accesos y dificulta

las reparaciones posteriores.

Dentro de la descripcion de la evolucidn temporal de los procedimientos, tengamos en
cuenta que nos referimos Unicamente a los realizados en nuestros pacientes (aquellos con 14
o0 mas afos en el momento de la recogida de datos), y que esto no refleja la actividad actual
en los pacientes mas jévenes. Consideremos igualmente la heterogeneidad en el manejo
médico, quirdrgico y/o hemodinamico recogida, tanto por el avance progresivo de las
técnicas, como por los distintos equipos de profesionales encargados de la atencién a lo largo
de todos estos afios. El pico de cirugias se produjo en los periodos de 1999-2003 y de 2004-
2008 (figura 18). Los periodos de mayor produccién de lesiones residuales son estos mismos
(figura 23). Durante estos afios no existian criterios claros de seleccidon de pacientes para su
intervencion, siendo frecuente admitir todo tipo de complejidades. La disminucién posterior
en el numero de procedimientos se produjo principalmente por este motivo, pues tras analizar
resultados se decide disminuir la complejidad de la cirugia aceptada y contar con un equipo
quirurgico con mayor experiencia y formacién. Otra razon es la progresiva disminucion de la

complejidad de las cardiopatias congénitas tras la mejoria del diagndstico prenatal y la
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interrupcion de embarazos. En cuanto al pico de cateterismos, este se produjo unos afos
después, en los periodos 2004-2008 y 2009-2013 (figura 19). Al contrario de lo que se podria
suponer, el niumero de cateterismos diagndsticos no disminuye a lo largo de los afios, al
contrario, aumenta en relacién con los terapéuticos en este grupo de pacientes (figura 20).
Esto es probablemente debido no a la funcidon de diagndstico del tipo de CC, sino a la
necesidad de realizar cateterismos derechos diagndsticos para la estimacion fiable de
presiones pulmonares en aquellos pacientes con riesgo o sospecha de desarrollo de
hipertensidon pulmonar, asi como los estudios electrofisiolégicos llevados a cabo para la

estratificacién de riesgo de arritmias.

En cuanto a los centros hospitalarios a los que los pacientes han sido derivados para la
realizacion de estos procedimientos, destaca en primer lugar el HUVA, seguido de hospitales
de la CCAA de Madrid como el H. Ramdn y Cajal, el H. Gregorio Marafién o el H. La Paz, y el
valenciano hospital de La Fe (tablas 47 y 62). Un pequeiio nimero de procedimientos se
clasificaron como realizados en centro “Desconocido” (en el 8,5% de las cirugias y 3,2% de los
cateterismos), dado que no consta en la historia clinica de forma clara. Estos centros de fuera
de la regidn han realizado procedimientos de todos los tipos, sin un claro predominio de un

tipo de intervencidn u otro segun el centro.

Respecto al seguimiento de los pacientes, vemos que el 19,6% de los mismos son
controlados en colaboracién o de forma exclusiva en centros hospitalarios nacionales distintos
al HUVA (tabla 71). La severidad de las CC atendidas en centros de fuera de la Regién de Murcia
es predominantemente de tipo moderado o severo, lo cual es légico dado que los pacientes
mas complejos son los que precisarian derivacién (normalmente ya en la edad pediatrica) a

centros con mas experiencia en CC (tablas 74 y 75).

Actualmente no existe un criterio uniforme de derivacion a estos centros para cirugias
o CC determinadas, siendo la decision habitualmente preferencia del facultativo que deriva y
de la familia del paciente. En general, las derivaciones son realizadas a hospitales de la
Comunidad Auténoma de Madrid, por su mayor cercania con nuestra Region y la oferta de

centros, asi como por la mayor comunicacion personal con sus facultativos.
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En cuanto a la frecuencia de revisiones de nuestros pacientes, vemos cémo el
seguimiento es muy dispar tanto entre patologias diferentes como dentro de la misma
patologia (tabla 77). Esto no se corresponde con las recomendaciones de seguimiento de las
guias internacionales y nacionales, en las cuales se estandariza la frecuencia de seguimiento

apropiada asi como las pruebas complementarias a solicitar durante el mismo (61,63).

En el caso de la CIA, observamos una importante pérdida de seguimiento (20,6%) junto
con altas definitivas (18%) y una gran dispersion de citas que van desde revisiones cada 3
meses hasta cada 3-5 afios. Segun la guia europea, lo ideal seria un seguimiento cada 3-5 afios
en ausencia de complicaciones. En el caso de la CIV pasa algo parecido, con el 13,8% con
pérdida de seguimiento, 9% altas y una frecuencia variable de citas, siendo lo recomendado
igualmente en ausencia de complicaciones revisiones cada 3-5 aifos. Del mismo modo, la EP
con secuelas leves debe ser seguida cada 3-5 afos. Estas presentan una pérdida de
seguimiento del 20,4% y 0,8% de altas. Estos tres grupos ejemplifican por un lado una
importante pérdida de seguimiento y por otro un exceso de visitas en ausencia de
complicaciones. Podria ser razonable plantear el alta definitiva para este grupo de pacientes
tras unos afos de estabilidad. El ejemplo contrario son los DAP corregidos sin secuelas, que
podrian ser dados de alta a los 6 meses tras la intervencion (30,3% son dados de altay 33,3%

pierden el seguimiento), quedando aun un 36,4% con seguimiento a pesar de no necesitarlo.

Para las CoA se recomienda un seguimiento anual, observando en nuestra poblacién
que, si bien la mayoria son seguidas cada 12 meses, algunas lo son cada 24 o mas, y otras cada
menos. Las CC mds severas como ToF, CAV y TGA tienen menor tasa de pérdida de

seguimiento y tienden a ser revisadas cada 6, 12 0 24 meses de forma mas uniforme.

Por tanto, podemos concluir que hay una mayor pérdida de seguimiento en aquellas
CC mds leves o con buenos resultados tras las correcciones, como CIA, CIV y EP, si bien las que
permanecen en seguimiento tienen revisiones que se podrian considerar demasiado
frecuentes. Aunque en estas CC la pérdida de seguimiento represente menor riesgo,
consideramos que es positivo que el alta sea dada de forma definitiva a criterio del cardidlogo
especialista, con un informe completo y con pautas de actuacion claras para prevenir FRCV e
identificar empeoramientos que precisen nueva valoracion. Por otra parte, las CC mas severas
como DSAV, ToF y TGA tienen menor pérdida de seguimiento (aunque no inexistente) y son

revisadas de forma algo mds homogénea, si bien lo recomendado es al menos anualmente.
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Vemos como el seguimiento de estos pacientes en nuestra regidon ha sido muy
heterogéneo y sin protocolizar, habiendo sido valorados en unidades dispersas tanto
regionales como nacionales, algunas de ellas sin suficiente experiencia para tratar
adecuadamente a este tipo de pacientes. Esto se ha visto potenciado por el cambio de
facultativos al cargo de la atencidn de los pacientes, asi como la no existencia de una Seccién
de Cardiopatias Congénitas del Adulto de referencia en la Regidn, que unificara criterios y
trabajara en base a protocolos aceptados nacional e internacionalmente. Esto supone una
utilizacién desorganizada de los recursos sanitarios a nivel tanto regional como nacional, con
un consecuente cuidado subdptimo de este grupo de pacientes y el posible abandono del
seguimiento (el 14,6% de nuestros pacientes han perdido actualmente el seguimiento).
Ambos extremos no son adecuados, ni un seguimiento demasiado frecuente, que supone
aumento de costes sanitarios en revisiones y/o pruebas innecesarias, patologizacidn excesiva,
pérdida de dias laborables por parte del paciente, ansiedad y disminucion de la calidad de
vida, etc; ni un seguimiento demasiado laxo que no se anticipe a las posibles y futuras
complicaciones, sin proporcionar un asesoramiento adecuado en cuanto a prevencion de
factores de riesgo cardiovascular, practica deportiva, gestaciones, o auto-deteccion de

empeoramiento, entre otros.
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VIl. CONCLUSIONES

La prevalencia estimada de las CCA en la Regién de Murcia es de 93,54 por 100.000
habitantes. No hay predominio de sexo y la mediana de edad es de 24 afos. El 93,3%
de los pacientes son de origen espafiol.

Las cardiopatias encontradas con mayor frecuencia son, en orden decreciente:
Comunicaciones interauriculares, comunicaciones interventriculares, estenosis
pulmonares valvulares, conductos arteriosos persistentes, espectro de
coartaciones/hipoplasias/interrupciones aodrticas, defectos septales auriculo-
ventriculares o defectos de cojines endocdrdicos, tetralogias de Fallot, y
transposiciones de grandes arterias. Estos 8 grupos representan el 85,9% del total de
CCA recogidas. Estos datos son parecidos a los descritos previamente en la literatura.
La mayoria de nuestros pacientes se encuentran en una buena situacién funcional.

La necesidad de intervencién mediante cirugia y/o cateterismo en pacientes afectos
de CC, si bien es mas frecuente a edades pediatricas o en adultos jévenes, se mantiene
durante toda la vida. Es necesario por tanto un seguimiento adecuado y una
especializacidn cuidadosa de los equipos que atienden a este tipo de pacientes.

El seguimiento de nuestros pacientes ha sido muy dispar, tanto en cuanto a los
hospitales de atencién como a la frecuencia del seguimiento, con criterios poco
unificados segun las recomendaciones internacionales.

De nuestros resultados se deduce la necesidad de un Servicio de Cardiopatias
Congénitas que englobe a las Secciones de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias
Congénitas del Adulto y cuente con cardidlogos pediatricos, de adultos, cirujanos y
hemodinamistas, junto con profesionales de otras especialidades, que asuman esta
patologia a lo largo de toda la vida del paciente. Esto unificaria criterios de actuacion,
evitaria pérdidas de seguimiento y derivaciones innecesarias, y proporcionaria una
atencién mas ordenada y completa a estos pacientes.

Por ultimo, el acceso a la informacion ha sido dificultoso, dada la carencia de registros
minuciosos en este grupo de pacientes en nuestra Regién. En la actualidad, existen
esfuerzos e iniciativas a nivel tanto nacional como europeo para el uso de distintos
registros enfocados en CC. Seria recomendable que la Regién de Murcia participara en
todos ellos, tanto para permitir el estudio y evaluacion interna de nuestros propios

resultados como para contribuir a los estudios nacionales e internacionales.
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Autorizacidn ética

Se obtuvieron los dictdmenes favorables del Comité de Etica de Investigacion médica
(CEIm) del Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, correspondiente al drea de salud
1, con fecha 29/09/2020, acta 08/2020 y Cédigo Interno 2020-9-7-HUVA; y del Comité de Etica
de Investigacién (CEl) de la Universidad de Murcia con fecha 24/10/2020, ID: 2987/2020.

Posteriormente se obtuvieron adicionalmente los dictdmenes favorables de los
Comités del Hospital General Universitario Santa Lucia y del Hospital Universitario Los Arcos
del Mar Menor, correspondientes a las areas de salud 2y 8, con fecha 25/10/2022 e ID: CEI.22-

63.Reg.Cardiopatias_Congenitas (ver anexos).

Dichos dictdmenes favorables permitian la realizacion del estudio y la exencién de la
obligatoriedad del consentimiento informado de los pacientes, acogiéndose a las Pautas Eticas
Internacionales para la Investigacién relacionada con la salud con seres humanos, elaboradas
por el Consejo de Organizaciones Internacionales de las Ciencias Médicas (CIOMS) en

colaboracién con la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) en 2002 (100).

Segun este documento, en la PAUTA 10: MODIFICACIONES Y DISPENSAS DEL
CONSENTIMIENTO INFORMADO (pdg. 41) se contempla la dispensa del consentimiento

informado en los siguientes supuestos:

“Un comité de ética de la investigacion puede conceder una exencion del requisito de

consentimiento informado si estd convencido de que la investigacion:
a) no seria factible o viable sin dicha exencidn,
b) tiene un valor social importante y

c) entrafia apenas riesgos minimos para los participantes. Estas tres condiciones también
deben cumplirse aun cuando el estudio incluya datos identificables o muestras bioldgicas, lo
que quiere decir que los datos o muestras llevan el nombre de una persona o estdn vinculados

a esta mediante un codigo.”
Igualmente, se menciona que:

“La creacion y el mantenimiento de registros relacionados con la salud (por ejemplo,
registros del cdncer y bancos de datos de anomalias genéticas y de otro tipo en bebés recién

nacidos) representan un recurso importante para muchas actividades de salud publica e
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investigacion epidemioldgica, desde la prevencion de enfermedades hasta la asignacion de
recursos. Son varias las razones que respaldan la prdctica comun de pedir a todos los
profesionales que presenten datos pertinentes para tales registros: la importancia de tener
una informacion completa y exacta de toda una poblacion; la necesidad cientifica de incluir
todos los casos para evitar un sesgo indetectable en la seleccion; y el principio ético de que las

cargas y beneficios han de distribuirse equitativamente en toda la poblacion.”
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L
Servitio

Murciano
ano Hospital Universitario
"Virgen de la Arrixaca"

Clia. Madiid - Carfag=na * Tel. 953 35 95 00
30120 Bl Palmar (Murcia)

Dr. D. Antonio Pifiero Madrona
Presidente del CEIm Hospital Virgen de la Arrixaca

CERTIFICA

Que el CEIm Hospital Virgen de la Arrixaca en su reunion del dia 29/09/2020, acta 08/2020 ha evaluado la
propuesta de la investigadora Dra. Joaquina Pan Pérez- Villalobos referida al estudio:

Titulo: Registro y andlisis de la poblacién adulta con cardiopatias congénitas en la Region de Murcia

Cédigo Interno: 2020-9-7-HCUVA

10, Considera que

- Se respetan los principios éticos basicos y su realizacién es pertinente.

- Se cumplen los requisitos de idoneidad del protocolo en refacién con los objetivos del estudio y estan justificados
los riesgos y molestias previsibles para el sujeto.

- La capacidad del investigador y los medios disponibles son apropiados para llevar a cabo el estudio.

20, Por lo que este CEIm emite un DICTAMEN FAVORABLE y acepta que dicho estudio sea realizado por la Dra.
Joaquina Pan Pérez- Villalobos como investigadora principal en el Hospital Clinico Universitario Virgen de la
Arrixaca.

Lo que firmo en Murcia, a 29 de septiembre de 2020

Dr. D. Antonio Pifiero Madrona P 2
Presidente del CEIm Hospital Virgen de la Arrixaca ,; 2 45 &’

~rLap ot Wi
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UNIVERSIDAD DE

Comision de ' o
“URC!A Vicerrectorado de Investigacion éucad- Ve X

e Inlernacnonalnucmn Investigacion CAMPUS MARE NOSTRUM

INFORME DE LA COMISION DE ETICA DE INVESTIGACION
DE LA
UNIVERSIDAD DE MURCIA

Jaime Peris Riera, Catedratico de Universidad y Secretario de la Comision de
Etica de Investigacién de la Universidad de Murcia,

CERTIFICA:

Que D.# Joaquina Maria Pan Pérez-Villalobos ha presentado la memoria de
trabajo de la Tesis Doctoral titulada "Registro y analisis de la poblacién adulta
con cardiopatias congénitas en la Region de Murcia", dirigida por D. Vicente
Maria Bosch Giménez y D.? Virginia Pérez Fernandez a la Comisién de Etica
de Investigacion de la Universidad de Murcia.

Que dicha Comisiéon analizdé toda la documentacion presentada, y de
conformidad con lo acordado el dia dieciséis de octubre de dos mil veinte’, por
unanimidad, se emite INFORME FAVORABLE, desde el punto de vista ético de
la investigacion.

Y para que conste y tenga los efectos que correspondan firmo esta certificacion
con el visto bueno de la Presidenta de la Comision.

Ve Be
LA PRESIDENTA DE LA COMISION
DE ETICA DE INVESTIGACION DE LA
UNIVERSIDAD DE MURCIA

Fdo.: Maria Senena Corbalan Garcia

1D: 2987/2020

'A los efectos de lo establecido en el art. 19.5 de la Ley 402015 de 1 de octubre de Régimen Juridico del
Sector Publico (B.O.E. 02-10), se advierte que el acta de la sesion citada esta pendiente de aprobacion

o0 Irnn- SN MIGLICL PEIUES METVA  Pechohom 24A0GTG0 1718 15 Ermvor ol omWioesdor OFeAC PIVMT Ul ussion OLUOnrwa, O RMT-IION Co5
v |rnn- MARLA SEVENA CORBALANY GARCM  Fecronnons 250 05161 1R 1555 B el osifionae: CVeAC FVNT Lasaos OL=Cires, OsFNMT ACMC=05

bk l Cédige seguro de verificacién: RUXFMmDi-g¥t3B8shu-4U7c39T9-k50L9vYM [ COPIA EIECTRONICA - Pegina

e T T, T T ST i e i 73
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Region de Murcia
Consejeria de Salud Sorvile
Murciano
€ Sabed

DICTAMEN DEL COMITE ETICO DE INVESTIGACION CLINICA

D2 Laly Gémez Sannicolds, Secretaria del Comité Etico de Investigacién Clinica del
Hospital Universitario Sta. M2 del Rosell, Areas II y VIII de Salud del Servicio

Murciano de Salud
CERTIFICA QUE,

1° E| CEI este CEI en reunion celebrada el 25/10/22 ha evaluado la propuesta del
Promotor/investigador referida al estudio:

Tipo de estudio: | Observacional ]

Cod. Protocolo N° EudraCT
No consta No procede
Registro y analisis de la pobalciéon adulta con cardipatias congénitas en la

Region de Murcia.
Promotor: ] Joaquina Pan Pérez-Villalobos.

Evaluando los aspectos del estudio requeridos por la legislacién vigente:

« La realizacién del estudio en el Area II/VIII de salud es pertinente.

« El estudio cumple con los requisitos reglamentarios correspondientes al tipo de
estudio.

. El disefio del estudio es adecuado para obtener las conclusiones objetivo del
mismo.

« Los criterios de seleccién y retirada de los sujetos estén indicados y son
adecuados.

« Requisitos necesarios de idoneidad del protocolo en relacién a los objetivos del
estudio y justificacion de los riesgos y molestias previsibles para el sujeto.

« La capacidad de los investigadores y los medios disponibles apropiados para
llevar a cabo el estudio.

. El alcance de las compensaciones econdémicas previstas no interfiera con el
respeto a los postulados éticos.

En base a lo expuesto este comité emite el siguiente dictamen:

INFORME FAVORABLE

Investigador y Centros:

D® Joaquina Pan Pérez-Villalobos, Servicio Pediatria del HULAMM
D® Elena Vera Romero, Servicio de Pediatria del HGUSL.

Lo que firmo en' Cartagena, 25 de octubre de 2022.
= Murciano

Fdo.: D2 Laly Gin:ﬂlés
- ! ; ;"“ -f{"

‘\., C:_‘__,,,K/ - —

CEI.ZZ-é"3;-- Reg.Cardiopatias_Congenitas I de2

{’ C/ Mezquita s/n, Paraje los Arcos
Barrio de Santa Lucia, 30202 - Cartagena - Murcia

et e et e TIf 968 110752  hguslinvestigacion@gmail.com
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Clasificacidn anatdmica y clinica de Houyel (16)

VIIl. ANEXOS

CARDIOPATIAS CONGENITAS IPCCC
1. Heterotaxia, incluyendo la isomeria y las imagenes especulares
- Sindromes de heterotaxia (sindrome de heterotaxia, heterotaxia visceral: | 03.01.02
disposicion anormal de los 6rganos toracoabdominales)
- Isomeria de apéndices auriculares 01.03.08
-lzquierda 01.03.03
-Derecha 01.03.02
- Situs inversus (disposicién en forma de espejo) 03.01.03
2. Anomalias del retorno venoso
2.1. Anomalias del retorno venoso sistémico (congénito)
- Anomalia congénita de la vena cava superior (VCS) 04.01.09
- Ausencia de VCS derecha 04.01.05
- Vena retroadrtica innominada 04.00.04
- VCS izquierda que persiste en el seno coronario 04.01.01
- VCS izquierda que persiste en la auricula izquierda 04.01.02
- Anomalia congénita del seno coronario 04.04.05
- Seno coronario parcialmente destechado 04.04.01
- Seno coronario totalmente destechado 04.04.02
- Orificio del seno coronario atrético 04.04.03
- Anomalia congénita de la vena cava inferior (VCl) 04.03.08
- Continuacidn de la acigos con VCI 04.03.10
- Continuacidn de la acigos con VCI en lado derecho 04.03.02
- Continuacion de la acigos con VCl en lado izquierdo 04.03.01
- Anomalia congénita de las venas hepaticas 04.02.04
- Retorno venoso hepatico y VCI por separado 04.02.06
2.2. Anomalias de las conexiones venosas pulmonares
- Conexidn venosa pulmonar andmala 04.08.07
- Total 04.08.05
- Supracardiaca 04.06.00
- Intracardiaca 04.08.10
- Infracardiaca 04.08.20
- Mixta 04.08.30
- Parcial 04.07.01
- Estenosis congénita de la vena pulmonar 04.08.01
- Hipoplasia congénita de la vena pulmonar 04.08.08
- Atresia venosa pulmonar 04.08.02
- Sindrome de cimitarra 01.01.16
3. Anomalias de las auriculas y comunicaciones interauriculares (CIA)
3.1. Cor triatriatum 05.02.01
- Cor triatriatum dexter (valvula de Eustaquio obstructiva) 05.01.21
3.2.CIA 05.04.01
- Foramen oval permeable 05.03.01
- Tipo ostium secundum 05.04.02
- Tipo seno venoso (superior) 05.05.01
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- Tipo seno coronario 05.05.03
- para el tipo ostium primum ir a la secciéon 4.3
3.3. Yuxtaposiciéon de los apéndices auriculares (JAA) 05.00.01
-JAA izquierda 05.01.06
- JAA derecho 05.02.04
4. Anomalias de las uniones auriculoventriculares y valvulares
4.1. Anomalias congénitas de la valvula tricuspide (VT)
- Malformacién de Ebstein 06.01.34
- Asociado a conexiones AV discordantes 06.01.75
- Agenesia valvula tricdspide 06.01.32
- Vélvula tricuspide displasica 06.01.39
- Insuficiencia tricuspidea congénita 06.01.25
- Hendidura o cleft tricuspideo 06.01.36
- Estenosis tricuspidea valvular congénita 06.01.07
- Hipoplasia anular tricuspidea 06.01.04
- Valvula tricuspide con insercién en VI (straddling) 06.01.09
- Vélvula tricuspide acabalgada (overriding) 06.01.05
- Anomalia del aparato subvalvular tricuspideo 06.01.12
4.2. Anomalias congénitas de la valvula mitral (VM)
- VM displasica 06.02.40
- Insuficiencia mitral congénita 06.02.25
- Fisura aislada de la VM (no tipo AVSD) 06.02.36
- Prolapso congénito de MV 06.02.72
- Estenosis valvular mitral congénita 06.02.07
- Anillo mitral supravalvular 05.02.02
- Hipoplasia anular mitral 06.02.04
- VM en paracaidas 06.02.56
- Doble orificio mitral 06.02.33
- VM con insercion en VD (straddling) 06.02.09
- VM acabalgada (overriding) 06.02.05
- Anomalia del aparato subvalvular mitral 06.02.21
- Tejido mitral accesorio 06.02.39
4.3. Defectos septales auriculoventriculares (DSAV)
- DSAV "completo" (componentes ventriculares y auriculares con orificio AV | 06.06.09
comun)
- con hipoplasia del ventriculo izquierdo (VI) 06.07.05
- con hipoplasia del ventriculo derecho (VD) 06.07.06
- con Tetralogia de Fallot 01.01.20
- DSAV "parcial"
- Tipo ostium primum (solo defecto auricular) 06.06.01
-Tipo "intermedio" o "transicional" (defecto auricular y defecto | 06.06.10
ventricular restrictivo)
- Hendidura de la vélvula auriculoventricular (AV) izquierda en DSAV | 06.05.69
("hendidura mitral" en DSAV)
- Auricula comun (ausencia virtual de tabique auricular) 05.06.01
- Componente ventricular aislado (solo defecto ventricular) 06.06.08
5. Anomalias complejas de las conexiones auriculoventriculares
- Transposicién congénitamente corregida de las grandes arterias (doble | 01.01.03

discordancia)

220



VIIl. ANEXOS

- Criss-cross atrioventricular 02.03.03
- Ventriculos supero-inferiores 02.04.00
6. Corazones funcionalmente univentriculares
6.1. Ventriculo de doble entrada (VDE) 01.01.14
- con 2 valvulas auriculoventriculares 01.06.01
- Ventriculo derecho de doble entrada 01.04.03
- Ventriculo izquierdo de doble entrada 01.04.04
- Valvula AV del lado derecho en VDE atrético (imperforada) 06.03.02
- Valvula AV del lado izquierdo en VDE atrético (imperforada) 06.04.02
- Orificio auriculoventricular comun en el VDE 01.06.02
6.2. Ausencia de una conexidn auriculoventricular
- Ausencia de conexidn AV del lado izquierdo (atresia mitral) 01.04.20
- Ausencia de conexidn AV del lado derecho (atresia tricuspidea) 01.04.19
6.3. Hipoplasia ventricular izquierda (VI) 07.07.00
- Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico (SCIH) 01.01.09
- Valvula mitral atrética (imperforada) 06.02.02
- Desequilibrio ventricular con VD dominante y VI hipoplasico 07.08.42
6.4. Hipoplasia del ventriculo derecho (VD) 07.02.00
- Atresia pulmonar con tabique ventricular intacto 01.01.07
- Valvula tricuspide atrética (imperforada): congénita 06.01.02
- Sindrome del corazén derecho hipopldsico 07.02.10
- Desequilibrio ventricular con VI dominante y VD hipoplasico 07.08.41
- Anomalia de Uhl 07.01.06
7. Comunicacion interventricular (CIV) 07.10.00
- CIV perimembranosa 07.10.01
- CIV perimembranosa, pequefia 07.15.03
- CIV perimembranosa con extension posterior (entrada) 07.10.02
- CIV con malalineacién (infundibular, conoventricular, con tabique de salida | 07.10.12
(conal) mal alineado)
- CIV con malalineacién anterior (tipo Fallot) 07.10.08
- CIV con malalineacién posterior (tipo obstruccién de arco adrtico) 07.10.06
- CIV doblemente relacionada (subarterial, conal) 07.12.01
- CIV muscular 07.11.01
- CIV muscular, pequefia 07.15.02
- CIV de entrada, no asociada con una unién AV comun 07.14.06
- Multiples CIVs 07.15.04
- Asociada a insuficiencia adrtica (prolapso de valvas adrticas) 07.14.07
8. Anomalias de los tractos de salida ventricular (conexiones ventriculo-arteriales)
8.1. Transposicion de las grandes arterias (TGA)
- TGA con tabique ventricular intacto 01.01.02
- TGA (conexiones ventriculo-arteriales discordantes) 01.05.01
(para TGA compleja afiadir cualquier lesion asociada a este codigo)
8.2. Otras conexiones ventriculo-arteriales (VA) anormales
- Doble salida del ventriculo derecho (VDDS) 01.01.04
- con CIV subadrtica 01.01.41
- con CIV subpulmonar 01.01.18
- con CIV no relacionada 01.01.19
- con CIV doblemente relacionada 01.01.23
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- con tabique ventricular intacto
-Tipo Fallot (CIV subadrtica o doblemente relacionada + estenosis
subpulmonar)
- Doble salida del ventriculo izquierdo (VIDS)
-Conexiones VA concordantes con grandes arterias paralelas (malposicion
anatomica corregida de las grandes arterias)
8.3. Tetralogia de Fallot y variantes
- Tetralogia de Fallot (TOF)
- Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar
- con MAPCAs (colaterales)
- Sindrome de la valvula pulmonar ausente
- con CIV no Fallot
- con CIV tipo Fallot
8.4 Anomalias de los troncos arteriales intrapericardicos
- Tronco arterial comun (tronco arterioso)
- con origen comun de las arterias pulmonares (tipo |)
- con origen separado de las arterias pulmonares (tipo Il)
- con arterias pulmonares aisladas (discontinuas)
- con obstruccién del arco aédrtico
- Ventana aortopulmonar
- Arteria pulmonar (AP) con origen en aorta ascendente
- AP derecha desde la aorta ascendente
- AP izquierda desde la aorta ascendente
- Anomalias de la aorta ascendente
- Atresia de la aorta ascendente
- Estenosis adrtica supravalvular
- Aneurisma del seno adrtico de Valsalva
- Tanel aorto-ventricular izquierdo
- Estenosis pulmonar supravalvular
8.5. Anomalias del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) y de la valvula
aodrtica
- Estenosis adrtica valvular: congénita
- Vélvula adrtica bicuspide
- Véalvula adrtica displasica
- Vélvula adrtica atrésica
- Obstruccién del TSVI
- Estenosis adrtica subvalvular (tunel fibromuscular)
- Rodete/membrana fibromuscular subadrtica
- Insuficiencia adrtica congénita
8.6. Anomalias del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) y de la valvula
pulmonar
- Estenosis valvular pulmonar: congénita
- Vélvula pulmonar displasica
- Vélvula pulmonar bicuspide
- Atresia pulmonar asociada a otras cardiopatias coronarias
(anadir cédigo adicional para la(s) lesion(es) asociada(s))
- Estenosis subpulmonar
- Obstruccién del TSVD (subpulmonar)
- Estenosis de la boca del infundibulo
-Obstruccion del TSVD por un tabique de salida mal alineado
- Ventriculo derecho bicameral

01.01.24
01.01.17

01.05.03
01.05.10

01.01.01
01.01.26
01.01.25

09.05.28
09.05.25

09.01.01
09.01.02
09.01.03
09.01.11
09.01.12
09.04.01
09.09.08
09.09.03
09.09.05

09.16.03
09.16.00
09.18.01
09.17.02
09.07.13

09.15.01
09.15.22
09.15.09
09.15.06
07.09.01
07.09.16
07.09.03
09.15.07

09.05.04
09.05.24
09.05.32
09.05.11

07.05.30
07.05.12
07.05.02
07.05.04
07.03.01
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9. Anomalias de los troncos arteriales extrapericardicos
9.1. Conducto arterioso persistente 09.27.21
- Conducto arterioso persistente, atipico (origen anormal) 09.27.41
9.2. Coartacion de la aorta 09.29.01
- Coartacion de la aorta, abdominal 09.29.06
- Hipoplasia del arco adrtico (tubular) 09.29.11
9.3 Interrupcién del arco aértico 09.29.31
- tipo A: distal a la arteria subclavia 09.29.32
- tipo B: entre la cardtida subclavia y la cardtida comun 09.29.33
- tipo C: entre las arterias cardtidas 09.29.34
9.4. Anomalias de los arcos adrticos
- Arco adrtico derecho 09.28.15
- Arco adrtico cervical 09.28.06
- Arteria subclavia de origen aberrante 09.30.01
- Origen aberrante de la arteria subclavia derecha 09.30.02
- Origen aberrante de la arteria subclavia izquierda 09.30.04
- Conducto arterioso con origen en la arteria izquierda innominada 09.27.47
- Doble arco adrtico 09.28.09
- Quinto arco adrtico persistente 09.28.08
9.5. Anomalias de la arteria pulmonar (AP) y sus ramas
- Estenosis arterial pulmonar 09.10.01
- Estenosis AP derecha 09.10.25
- Estenosis AP izquierda 09.10.26
- Hipoplasia arterial pulmonar 09.10.11
- Hipoplasia AP derecha 09.10.12
- Hipoplasia AP izquierda 09.10.13
- Arteria pulmonar ausente 09.10.21
- AP derecha ausente 09.10.22
- AP izquierda ausente 09.10.23
- Arteria pulmonar con origen en conducto arterial persistente 09.09.11
- AP derecha del conducto arterial persistente 09.09.02
- AP izquierda del conducto arterial persistente 09.09.04
- Sling de la arterial pulmonar 09.09.06
10. Anomalias congénitas de las arterias coronarias 09.46.00
- Origen andémalo de la arteria coronaria izquierda a partir de la arteria pulmonar | 09.41.03
(ALCAPA)
- Arteria coronaria Unica 09.43.13
- Estenosis del orificio coronario: congénita 09.44.05
- Atresia del orificio coronario 09.44.06
- Curso aberrante de la anterior izquierda descendiendo desde la arteria coronaria | 09.43.04
derecha a través del TSVD
- Sinusoides miocardicos del ventriculo derecho 07.01.13
- Fistula de las arterias coronarias: congénita 09.45.16
- fistula coronaria a la arteria pulmonar 09.45.06
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Clasificacion de Gravedad segin la Guia Europea 2020 para el

tratamiento de las cardiopatias congénitas del adulto (61)

Tabla 4
Clasificacion de la complejidad de las cardiopatias congénitas

Leve

« Enfermedad valvular adrtica congénita aislada v patologia de la valvula adrtica bicispide

+ Enfermedad congénita aislada de la vilvula mitral (excepto vilvula en paracaidas, hendidura o cleft mitral)
+ Estenosis pulmonar aislada leve (infundibular, valvular, supravalvular)

« CIA, CIV o DAP pequefio v aislado

+ ClA de tipo ostium secundum, CIA tipo seno venoso, CIV o DAP reparados y sin secuelas, como dilatacion de cavidades, disfuncidn ventricular o PAP elevada
Moderada (reparada o no reparada cuando no se especifique):

« Drenaje venoso pulmonar anomalo {parcial o total)

+ Coronaria andmala con origen en la AP

« Coronaria andmala con origen en el seno opuesto

« Estenosis adrtica-subvalvular o supravalvular

« DSAV, parcial o completn, incluida la CIA tipo ostium primum (excluida la enfermedad vascular pulmonar)
« CIA tipo ostium secundum moderada o grande no reparada (excluida la enfermedad vascular pulmonar)

+ Coartacion de aorta

+ Ventriculo derecho de doble camara

+ Anomalia de Ebstein

+ Sindrome de Marfan y EHAT relacionadas, sindrome de Turner

+ DAP moderado o grande no reparado (excluida la enfermedad vascular pulmonar)

« Estenosis periférica de ramas pulmonares

« Estenosis pulmonar (infundibular, valvular, supravalvular) moderada o grave

« Aneurisma/fistula del seno de Valsalva

« CIA tipo seno venoso

+ Tetralogia de Fallot reparada

+ Transposicion de las grandes arterias reparada con switch arterial

« CIV con anomalias asociadas (excluida la enfermedad vascular pulmonar) o cortocircuito moderado o grave
Grave (reparada o no reparada cuando no se especifique )

+ Cualguier CC (reparada o no reparada) asociada a enfermedad vascular pulmonar (incluyendo sindrome de Eisenmenger)
« Cualguier CC ciandtica (no operada o solo paliada)

+ Ventriculo de doble salida

« Circulacidn de Fontan

« Interrupcidn de arco adrtico

« Atresia pulmonar (todas las formas)

+ Transposicion de las grandes arterias (excepto pacientes reparados mediante switch arterial )

« Corazén univentricular (ventriculo izquierdo/derecho de doble entrada, atresia tricuspidea/mitral, sindrome del corazén izguierdo hipoplisico o cualguier otra anomalia
anatomica con un (nico ventriculo funcional)

« Truncus arteriosus

« Otras anomalias complejas de la conexion AV y ventriculoarterial (como el corazon con conexion AV cruzada o criss-cross, sindromes de heterotaxia o inversion ventricular)

@ESC 2020

AP: arteria pulmonar; AV: auriculoventricular; CC: cardiopatia congénita; CIA: comunicacion interauricular; CIV: comunicacién interventricular; DAP: ductus arterioso

persistente; DSAV: defecto del septo AV; EHAT: enfermedad hereditaria de la aorta toracica; PAP: presion arterial pulmonar; VI: ventriculo izquierdo.
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Clasificacidn de cirugias a partir del IPCCC (elaboracién propia)

1) Cierre de defectos o shunts (comunicaciones interauriculares, comunicaciones
interventriculares, conductos arteriosos persistentes, drenajes venosos, fistulas...) y
plastias (dilataciones, aneurismas)

12.00.55
12.01.10
12.01.08
12.01.03
12.01.02
12.01.01
12.08.16
12.08.03
12.08.02
12.24.20
12.05.11
12.05.01
12.04.01
12.05.10
12.48.02
12.04.20
12.04.40
12.04.45
12.00.02
12.00.00
12.00.81
12.01.53
12.12.01
12.16.61
12.13.15
12.02.70
12.25.18
12.25.07
12.23.13
12.23.11
12.16.81
12.14.02
12.16.59
12.14.31
12.00.17
12.16.90
12.16.68
12.16.67
12.15.24
12.16.85
12.06.38
12.16.66
12.07.37

Comunicacidn interauricular tipo seno coronario, cierre quirirgico
Comunicacidn interauricular tipo seno venoso, cierre quirurgico
Comunicacion interauricular, cierre parcial

Comunicacidn interauricular, cierre quirdrgico con parche
Comunicacidn interauricular, cierre quirdrgico con sutura directa
Comunicacidn interauricular, correccién quirurgica
Comunicacion interventricular multiple, cierre quirargico
Comunicacidn interventricular, cierre con parche

Comunicacién interventricular, cierre con sutura directa
Conducto arterioso permeable, cierre quirdrgico

Defecto septal AV + tetralogia de Fallot, correccidn quirdrgica
Defecto septal AV completo, correccidn quirdrgica

Defecto septal AV parcial (ostium primum), correccién quirdrgica
Defecto septal AV parcial (transicional), correccién quirargica
Defecto septal AV, cierre de hendidura mitral

Defecto septal AV, procedimiento sobre valvula AV derecha
Defecto septal AV, procedimiento sobre valvula AV izquierda
Defecto septal AV, reemplazo de valvula AV izquierda

Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial, correccion quirurgica
Drenaje venoso pulmonar anémalo total, correccién quirdrgica
Anomalia del drenaje venoso sistémico, correccidén quirurgica
Fosa oval permeable, cierre quirdrgico directo

Ventana aortopulmonar, correccidn quirurgica

Cierre de vélvula adrtica

Cierre de vélvula pulmonar

Cierre de valvula tricuspide

Arterias colaterales sistémico-pulmonares, oclusién quirurgica
Fistula arteriovenosa pulmonar, cierre quirurgico

Fistula coronaria, embolizacidn transluminal

Fistula coronaria, ligadura

Fistula distal de los senos de Valsalva, correccién quirargica
Cerclaje de arteria pulmonar

Diseccidn adrtica, correccién quirdrgica

Ligadura de arteria pulmonar

Sindrome de la cimitarra, correccidn quirudrgica

Tunel aorta-ventriculo izquierdo, correccidn quirurgica
Aneurisma de aorta abdominal, correccion quirurgica
Aneurisma de aorta descendente, correccién quirdrgica
Aneurisma de arteria pulmonar, correccidn quirdrgica
Aneurisma de los senos de Valsalva, correccién quirdrgica
Aneurisma de ventriculo derecho, correccién quirirgica
Aneurisma del arco adrtico, correccién quirdrgica

Aneurisma del ventriculo izquierdo, correccidn quirurgica
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2) Ampliacidn de obstrucciones, estenosis o plastias (coartaciones, interrupciones de arco
aodrtico, estenosis pulmonares, membranas subadrticas, cor triatriatum, tetralogia de

Fallot...)
12.00.29 Procedimiento sobre via venosa sistémica
12.14.01 Angioplastia de arteria pulmonar (tronco)
12.14.21 Angioplastia de arteria pulmonar, central (en la bifurcacion)
12.14.22 Angioplastia de arteria pulmonar, periférica (distal a bifurcacién)
12.18.03 Coartacién adrtica/hipoplasia de arco: aortoplastia con colgajo de subclavia
12.18.02 Coartacién adrtica/hipoplasia de arco: aortoplastia con parche
12.18.15 Coartacion adrtica/hipoplasia de arco: reseccion + insercion de tubo
12.18.10 Coartacién adrtica/hipoplasia de arco: reseccion extensa y anastomosis término-
terminal
12.18.01 Coartacién adrtica/hipoplasia de arco: reseccion y anastomosis término-terminal
12.01.31 Cor triatriatum, correccidn quirurgica
12.16.40 Estenosis adrtica supravalvular, correccidén quirurgica
12.00.03 Estenosis de venas pulmonares, correccién quirurgica
12.00.83 Estenosis venosa sistémica, correccidn quirudrgica
12.08.06 Comunicacidn interventricular, ampliacién quirdrgica
12.01.32 Anillo supramitral, exéresis
12.07.01 Membrana subadrtica, reseccion
12.07.11 Miotomia/miectomia del tracto de salida de ventriculo izquierdo
12.30.20 Fenestracion del septo interauricular
12.06.41 Obstruccién del tracto de salida de ventriculo derecho, correccion quirurgica
12.07.13 Obstruccién del tracto de salida de ventriculo izquierdo, correccion quirurgica
12.08.21 Obstruccién subpulmonar, correccién quirdrgica
12.07.12 Obstruccién del tracto de salida de ventriculo izquierdo, reconstruccién compleja
12.01.90 Creacion o ampliacidn de defecto septal auricular
12.01.22 Septacidn auricular
12.01.43 Septectomia auricular
12.01.42 Septectomia auricular cerrada (Blalock Hanlon)
12.21.00 Interrupcion de arco adrtico, correccion quirudrgica
12.14.03 Cerclaje de arteria pulmonar, retirada
12.01.57 Tunelizacion intraauricular

3) Implante de dispositivos

3.1) Marcapasos, desfibriladores

12.42.31
12.34.64
12.34.63
12.34.60
12.35.13
12.34.84

Desfibrilador automatico, implantacion

Marcapasos permanente endocdrdico, implantacion
Marcapasos permanente epicardico, implantacion
Marcapasos temporal, implantacion

Marcapasos, reemplazo de bateria

Marcapasos, revisidn quirudrgica de electrodo

3.2) protesis valvulares y conductos

12.03.11
12.02.11
12.16.28
12.16.29

Protesis mitral

Protesis tricuspidea

Prétesis valvular adrtica (bioproétesis)
Protesis valvular adrtica (mecanica)
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12.13.21
12.16.65
12.16.35
12.16.63
12.16.64
12.16.22
12.16.33
12.13.22
12.36.10
12.32.28
12.36.01
12.36.01
12.36.02
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Proétesis valvular pulmonar

Reemplazo de aorta ascendente

Reemplazo de aorta ascendente y resuspension adrtica
Reemplazo de raiz adrtica con homoinjerto

Reemplazo de raiz adrtica con proétesis mecdnica
Reemplazo de vélvula adrtica con homoinjerto
Reemplazo de vélvula adrtica y aorta ascendente (Bentall)
Reemplazo de vélvula pulmonar con conducto

Conducto cardiaco, reemplazo

Conducto toracico, oclusion

Conducto VD-arteria pulmonar

Conducto ventriculo derecho-arteria pulmonar, construccidn quirdrgica
Conducto Vl-arteria pulmonar

4) Intervenciones sobre valvulas

12.13.12
12.03.01
12.02.22
12.16.11
12.03.03
12.02.02
12.16.02
12.16.04
12.13.02
12.16.14
12.03.04
12.02.04
12.03.19
12.00.50

Valvectomia pulmonar

Valvotomia mitral

Valvotomia tricuspidea
Valvuloplastia adrtica quirdrgica
Valvuloplastia mitral

Valvuloplastia tricuspidea
Valvulotomia adrtica abierta
Valvulotomia adrtica cerrada
Valvulotomia pulmonar abierta
Anuloplastia de valvula adrtica
Anuloplastia mitral

Anuloplastia tricuspidea
Procedimiento sobre aparato subvalvular mitral
Procedimiento sobre seno coronario

5) Reparaciones de conexion ventriculo-arterial (Trasposicion de grandes arterias, truncus y
ventriculos de doble salida) y salida de grandes arterias

12.12.00
12.29.40
12.29.21
12.29.01
12.29.02
12.14.30
12.06.35
12.27.01
12.27.02
12.29.11
12.29.20
12.27.50
12.17.11
12.26.21
12.26.13

Tronco arterial comun, correccidn quirdrgica

d-transposicion de grandes arterias compleja, correccién quirurgica (descripcién)

d-transposicion de grandes arterias, correccion anatémica
d-transposicion de grandes arterias, correccion fisioldgica (Senning)
d-transposicidn de grandes arterias, correccion fisiolégica (Mustard)

Hemitruncus (origen de rama pulmonar de aorta ascendente), correccidén quirurgica

Ventriculo derecho bicameral, correccién quirurgica

Ventriculo derecho de doble salida tipo Fallot, correccién quirargica
Ventriculo derecho de doble salida, correccion con tunel intraventricular
Rastelli, intervencién (VI a aorta via CIV y conducto VD-arteria pulmonar)
Ventriculo derecho de doble salida, correccién quirurgica

Ventriculo izquierdo de doble salida, correccidn quirdrgica

Anillo vascular, correccién quirdrgica

Tetralogia de Fallot con agenesia de vdlvula pulmonar, correccidn quirdrgica

Tetralogia de Fallot, correccidn con parche transanular
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12.26.20
12.10.00
12.16.30
12.16.62
12.09.03
aorta)

12.28.11
12.28.01
12.25.00
12.23.00
12.17.32
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Tetralogia de Fallot, correccién sin parche transanular

Norwood, intervencioén tipo

Ross (reemplazo de vélvula adrtica con autoinjerto pulmonar)

Ross-Konno

Damus-Kaye-Stansel, intervencion de (anastomosis término-lateral tronco pulmonar-

Atresia pulmonar con CIV y colaterales sistémico-pulmonares, correccidn quirudrgica
Atresia pulmonar con CIV, correccién quirudrgica

Unifocalizacién de ramas pulmonares

Origen andmalo de coronaria izquierda, correccién quirdrgica

Sling de arteria pulmonar, correccién quirargica

6) Pasos a univentricular (fistulas, glenn, fontan)

12.46.00
12.06.19
12.31.30
12.31.06
12.31.03
12.31.04
12.31.31
12.30.54
12.30.51
12.30.56
12.30.27
12.30.01
12.31.11
12.31.44
bilateral)
12.31.45
12.31.42
12.31.15

Corazén univentricular, procedimiento sobre valvula(s) AV

Correccién 1,5 ventricular (reconstruccién del tracto de salida de VD + Glenn)
Derivacion sistémico-pulmonar

Derivacion sistémico-pulmonar central

Derivacion sistémico-pulmonar derecha con conducto

Derivacién sistémico-pulmonar izquierda con conducto

Derivacion sistémico-pulmonar, cierre quirargico

Fontan (conexion cavopulmonar total) con conducto extracardiaco

Fontan (conexion cavopulmonar total) con tunel auricular lateral

Fontan (derivacidon cavopulmonar total), desmontaje de

Fontan, fenestracion de

Fontan, intervencion tipo

Glenn bidireccional (anastomosis cavopulmonar superior bidireccional)
Glenn bidireccional bilateral (anastomosis cavopulmonar superior bidireccional

Glenn unidireccional (anastomosis cavopulmonar superior unidireccional)
Glenn, desmontaje de
Hemi-Fontan, intervencion

7) Otros procedimientos

12.32.53
12.87.31
12.65.45
12.15.48
12.32.09
12.32.41
12.32.40
12.32.70
12.32.18
12.65.60
12.43.00
15.43.06
12.00.92

Biopsia pericardica

Cardiomioplastia

Desbridamiento de incisidn tordcica

Embolectomia pulmonar quirurgica

Pericardiectomia

Pericardiocentesis quirlrgica

Pericardiocentesis

Plicatura de hemidiafragma

Hemorragia postoperatoria, intervencidn para control
Esterndn, cierre diferido

Reintervencion

Reintervencién no planificada durante el ingreso en curso
Circulacién extracorpdrea para lesion no cardiaca
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12.00.90
12.00.91
12.37.03
12.37.02
12.33.51
12.32.20
12.32.46
12.07.38
12.65.48
12.32.10
12.33.10
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Cirugia cardiaca con circulacion extracorpdrea
Cirugia cardiaca sin circulacion extracorpérea
Transplante cardiaco heterotépico
Transplante cardiaco ortotdpico

Vascular periférica, técnica

Vegetacion cardiaca, exéresis

Ventana pericardica, creacion
Ventriculectomia izquierda parcial (Batista)
Sutura esternal de esternotomia previa, retirada
Tumor cardiaco, reseccion

Traumatismo cardiaco, reparacidn quirdrgica
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Clasificacidn de cateterismos a partir del IPCCC (elaboracién propia)

1) CATETERISMOS DIAGNOSTICOS

13.05.01 Cateterismo diagndstico

2) CATETERISMOS TERAPEUTICOS

2.1) Angioplastias con balén

12.00.24
12.00.43
12.06.05
12.07.07
12.14.05
12.15.03
12.15.04
12.31.19
12.36.14
12.18.04
12.18.08
12.45.12

Dilatacién con balén de vena o via venosa pulmonar
Dilatacién con baldn de vena o via venosa sistémica

Dilatacién con baldn del tracto de salida de ventriculo derecho
Dilatacién con baldn del tracto de salida de ventriculo izquierdo
Dilatacién del tronco pulmonar con baldn

Dilatacidn de arteria pulmonar derecha con baldn

Dilatacidn de arteria pulmonar izquierda con baldn

Dilatacidn de derivacidn sistémico-pulmonar con balén
Dilatacién de conducto cardiaco con balén

Angioplastia con baldn de coartacién adrtica nativa
Angioplastia con baldn de recoartacion

Dilatacién con baldn (descripcion)

2.2) Valvuloplastias con balén

12.16.25
12.13.09
12.16.05
12.03.10
12.13.05

Perforacion y dilatacion de valvula adrtica por cateterismo
Perforacion y dilatacion de valvula pulmonar por cateterismo
Valvuloplastia adrtica con baldn

Valvuloplastia mitral con baldn

Valvuloplastia pulmonar con balén

2.3) Cierre de defectos con dispositivos

12.45.13
12.01.06
12.08.07
12.24.21
12.24.22
12.31.34
12.30.21
12.01.07
12.12.08

Cierre con dispositivo (describir)

Cierre de comunicacion interauricular con dispositivo

Cierre de comunicaciodn interventricular con dispositivo

Cierre de conducto arterioso con coil

Cierre de conducto arterioso con dispositivo Amplatzer

Cierre de derivacion sistémico-pulmonar con dispositivo

Cierre de fenestracidn de septo o tunel auricular con dispositivo
Cierre de fosa oval permeable con dispositivo

Cierre de ventana aortopulmonar con dispositivo

2.4) Embolizaciones de colaterales y fistulas

12.15.49
12.25.02
12.45.14
12.25.19

Embolectomia del drbol pulmonar por cateterismo
Embolizacién de fistula arteriovenosa

Embolizacién con coils (describir)

Procedimiento sobre arteria colateral sistémico-pulmonar
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2.5) Fenestraciones

12.01.41
12.01.44
12.08.20
12.01.47
12.45.01

Atrioseptostomia con baldn (Rashkind)

Atrioseptostomia con cuchilla

Fenestracion de parche de comunicacién interventricular por cateterismo
Fenestracion de septo o tunel auricular

Puncién transeptal

2.6) Colocacion de stents

12.45.11
12.25.62
12.15.13
12.15.14
12.18.09
12.10.14
12.36.23
12.06.18
12.00.25
12.00.44
12.45.10

Implantacion de stent (descripcion)

Implantacion de stent en arteria colateral sistémico-pulmonar
Implantacion de stent en arteria pulmonar derecha
Implantacion de stent en arteria pulmonar izquierda
Implantacion de stent en coartacion adrtica
Implantacion de stent en conducto arterioso
Implantacion de stent en conducto cardiaco
Implantacion de stent en tracto de salida de VD
Implantacion de stent en vena o via venosa pulmonar
Implantacion de stent en vena o via venosa sistémica
Redilatacién de stent

2.7) Estudios EEF con/Sin ablaciones

13.05.12 Estudio Electrofisiolégico

13.05.17 Estudio Electrofisiolégico con mapeado tridimensional

12.35.48 Ablacién Transluminial por radiofrecuencia para arritmia
2.8) Otros

12.32.43 Pericardiocentesis transcatéter

12.45.04 Recuperacién de cuerpo extrafio
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Lesiones residuales segun el IPCCC

09.10.44
07.01.14
07.06.13
11.06.10
11.06.17
11.06.33
11.06.02
11.06.23
11.06.24
15.37.05
11.03.25
11.05.21
11.05.26
15.10.63
15.22.02
07.14.02
09.16.09
10.14.40
11.02.03
07.01.11
07.06.10
15.35.01
07.09.03
09.16.00
15.12.01
09.10.06
09.10.07
07.05.30
09.07.13
15.30.01
15.32.23
15.32.43
15.20.23
11.03.07
06.02.36
10.13.20
10.13.21
09.15.91
15.35.03
06.02.91
10.33.04
15.12.03
06.02.25
09.05.91
15.30.03
15.11.03
10.14.72
11.01.00

Aneurisma de arteria pulmonar

Aneurisma de VD

Aneurisma de VI

Blogueo AV completo adquirido

Bloqueo AV completo postquirurgico

Bloqueo AV completo postquirdrgico requiriendo marcapasos permanente
Bloqueo AV de primer grado

Bloqueo de rama derecha

Bloqueo de rama izquierda

Coartacién adrtica residual

Complejos auriculares prematuros en bigeminismo

Complejos ventriculares prematuros

Complejos ventriculares prematuros polimorfos

Comunicacion interauricular residual

Comunicacion interventricular residual

Comunicacion ventriculo izquierdo-auricula derecha (Gerbode)
Dilatacion de aorta ascendente

Dilatacidn de aorta ascendente, adquirida

Disfuncidn del nédulo sinusal

Disfuncién VD

Disfuncién VI

Estenosis adrtica residual

Estenosis adrtica subvalvular por membrana fibrosa

Estenosis adrtica supravalvular

Estenosis mitral residual

Estenosis periférica de arteria pulmonar distal a la bifurcacién hiliar
Estenosis periférica de arteria pulmonar proximal a la bifurcacidn hiliar
Estenosis pulmonar subvalvular

Estenosis pulmonar supravalvular

Estenosis pulmonar valvular residual

Estenosis residual de arteria pulmonar derecha

Estenosis residual de arteria pulmonar izquierda

Estenosis residual del tracto de salida de VD

Flutter auricular

Hendidura de valvula mitral

Hipertensidn arterial pulmonar secundaria

Hipertensidn arterial pulmonar secundaria a cortocircuito arteriovenoso
Insuficiencia adrtica

Insuficiencia adrtica residual

Insuficiencia mitral

Insuficiencia mitral adquirida

Insuficiencia mitral residual

Insuficiencia mitral, congénita

Insuficiencia pulmonar

Insuficiencia pulmonar residual

Insuficiencia tricuspidea residual

Recoartacion de aorta

Taquicardia supraventricular
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11.05.06 Taquicardia ventricular
11.05.50 Taquicardia ventricular no sostenida
07.05.01 Tracto de salida de VD, obstruccién
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La distribucién de la poblacién por Areas de Salud en la Regién de Murcia es la siguiente:

Tabla 78. Distribucién de la poblacién por Areas de Salud segin datos CREM. Actualizado

21/02/2023.

reas de Salud

n (%)

: Murcia Oeste
: Cartagena

: Lorca

A

1

2

3

4: Noroeste
5: Altiplano

6: Vega Media del Segura
7: Murcia Este

8: Mar Menor

9: Vega Alta del Segura
Total Regiéon de MURCIA

273.622 (17,9)
291.412 (19,0)
183.557 (12,0)
69.975 (4,6)
61.830 (4,0)
276.559 (18,1)
205.420 (13,4)
114.532 (7,5)
54.971 (3,6)
1.531.878 (100,0)

Tabla 79. Distribucién de la poblacién mayor o igual a 14 afios por Areas de Salud seguin datos CREM.

Actualizado 21/02/2023.

Areas de Salud

n (%)

1: Murcia Oeste

2: Cartagena

3: Lorca

4: Noroeste

5: Altiplano

6: Vega Media del Segura
7: Murcia Este

8: Mar Menor

9: Vega Alta del Segura

Total Regién de Murcia

232.223 (17,9)
247.392 (19,0)
155.219 (11,9)
61.192 (4,7)
52.613 (4,0)
234.762 (18,1)
174.715 (13,4)
94.704 (7,3)
54.971 (4,2)
1.299.890 (100,0)
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