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EMBARAZO Y CARDIOPATIAS
CONGENITAS DEL ADULTO

MARISA PACHECO OTERO®

RESUMEN

El avance en el diagndstico y tratamiento de
las cardiopatias congénitas ha generado una nue-
va poblacidon de mujeres que alcanzan la edad
fértil con posibilidad de llevar a término un em-
barazo.

La estimacion de riesgos maternos y fetales en
mujeres con cardiopatias tan heterogéneas debe
sustentarse en el conocimiento de cada una de las
cardiopatias congénitas, en su evolucién natural
y/o adquirida por cirugias paliativas o correctoras
y en la aplicacidon de la metodologia necesaria pa-
ra su evaluacion.

Palabras clave: cardiopatias congénitas del
adulto, GUCH y embarazo, cardiopatias congéni-
tas y embarazo, complicaciones cardiovasculares
en el embarazo, embarazo de alto riesgo.

INTRODUCCION

En los ultimos afos, el riesgo de enfermedad
cardiovascular materna (ECM) se ha incremen-
tado por varias razones: mayor edad del primer
embarazo, aumento en la prevalencia de factores
de riesgo (FR) cardiovasculares y mayor sobrevi-
da de pacientes con cardiopatias congénitas (CC).
Actualmente, la ECM es la mayor causa de morbi-
mortalidad durante el embarazo y dentro de ellas
las CC son las mas frecuentes (75-80%).*

En registros de paises desarrollados, las CC
fueron la causa mds comun de los embarazos
complicados por ECM; un 74% de casos en el
registro CARPREG (Canadian Cardiac Disease in

Pregnancy)? que incluyeron 599 embarazos, y un
66% en el registro ROPAC (European Registry on
Pregnancy and Cardiac Disease)®donde partici-
paron 38 paises europeos con un total de 1321
embarazos.

Un reciente andlisis de una base de datos de
Estados Unidos, objetivd que el porcentaje de em-
barazos por afio en mujeres con CC se incrementé
un 34.9% en el periodo comprendido entre 1998
y 2007, comparado con un incremento del 21.3%
en la poblacion general.*

Al enfrentarnos con un grupo muy diverso de
CC, es imprescindible el “asesoramiento pre-ges-
tacional”. Si bien existe un grupo de alto riesgo
donde se desaconseja el embarazo, el término
“Cardiopatia Congénita” no es sinébnimo de con-
traindicacion. Por lo tanto, cada paciente debe
ser evaluada en forma personalizada de acuerdo
a su cardiopatia.

El embarazo es un proceso donde existen cam-
bios hemodinamicos, hemostaticos y metabdli-
cos significativos que contintian durante el parto
y puerperio; estos cambios que se adaptan a las
necesidades de la madre y del feto deben cono-
cerse para evaluar la posible repercusion en ca-
da paciente.

Asesoramiento Pre-Gestacional

El asesoramiento pre-gestacional consiste en
brindar informacién de los métodos de anticon-
cepcidn, informar tanto a mujeres como hom-
bres de los posibles factores hereditarios para
su descendencia y evaluar los probables riesgos
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maternos y fetales ante un embarazo. Debe ser
personal, porque depende de la cardiopatia es-
pecifica y del estado clinico al momento de consi-
derar la iniciativa para la gestacion.

Y debe comenzar en la “etapa de transicion”;
etapa que consiste en el traspaso del cardiélogo
infantil al cardidlogo de adulto especialista en CC.
Siendo esta transferencia un pilar fundamental pa-
ra la prevenciéon del abandono de su seguimiento.

Métodos de Anticoncepcidn

La anticoncepcidén efectiva y apropiada es
esencial en este grupo de pacientes. Datos del
registro ROPAC informan que el 38% de las mu-
jeres presentaban alto riesgo de embarazoy en
un 4% estaba contraindicado. En otro estudio,
aproximadamente un 39% no recibieron infor-
macion sobre el uso de contraceptivos, mientras
que otro 30% fueron inapropiadamente acon-
sejadas.’

Existen distintos tipos de métodos anticoncep-
tivos como los de barrera, hormonas orales com-
binadas (etinilestradiol o valerato de estradiol con
progesterona) o progesterona en sus diferentes
presentaciones (mini-pills, inyectables, implantes
sub-dérmicos, parches); dispositivos intrauterino
(DIU), y por ultimo las técnicas de esterilizacién.®

En cuanto a las hormonas orales combinadas
es necesario evaluar el riesgo de tromboembolia
(TE) venosa. Durante un embarazo normal, el ries-
go es mayor a 5.9/10.000 mujeres/ afio, lo cual
aumenta significativamente en pacientes con alto
riesgo de TE. Por lo tanto estan contraindicados
en mujeres con historia de TE, prétesis valvulares,
cirugia Fontan-Kreutzer, CC cianédticas, hiperten-
sién pulmonar (HP), defectos con cortocircuitos
de derecha a izquierda, miocardiopatia dilatada,
fibrilacidon auricular, dislipemia, diabetes, hiper-
tension arterial y obesidad.” Los anticonceptivos
con etinilestradiol 20 ug son seguros en cuanto
al bajo riesgo de TE pero siguen siendo inseguros
en la enfermedad valvular compleja. Y los anti-
conceptivos que contienen sélo progesterona no
presentarian este riesgo siendo la tasa de éxito
entre 87-99%.

El DIU (liberador de levonorgestrel- Mirena)
seria efectivo en las CC ciandticas y enfermedad
vascular pulmonar ya que disminuye el sangrado
menstrual en un 40-50%; el Unico inconveniente
es que en un 5% de los implantes se han presenta-
do reacciones vagales. En otras CC severas (ej.: CC
con Fisiologia Univentricular y Sme. de Eisenmen-
ger) estaria indicado sélo si la progesterona no es
aconsejable. 8El riesgo de infeccidon pelviana es

mayor durante los primeros 3 meses después de
la colocacién, por lo cual en pacientes de alto ries-
go la profilaxis antibidtica seria lo aconsejable.®

Riesgo de recurrencia de la CC

En la poblacién general el riesgo de CC es del
0,8%. Todo paciente con CC presenta mayor ries-
go de transmision a su descendencia y ese riesgo
debe ser evaluado por un médico genetista.

Es importante conocer si existe historia fami-
liar y el diagndstico especifico de cada cardiopa-
tia. En casos de madre o padre con CC, el riesgo
de recurrencia es entre un 3-8%, pero el riesgo ab-
soluto varia segun el defecto cardiaco especifico
(Tabla 1) y es el doble cuando la madre es la afec-
tada. El riesgo aumenta a un 10% cuando hay un
hermano afectado. Y es mayor al 20% en los casos
de familiares de primer grado con lesiones obs-
tructivas izquierdas (ej. Valvula adrtica bicuspide).

Aproximadamente un 18% de pacientes con
CC tienen anormalidades genéticas; estas incluyen
anomalias cromosdmicas (Sme. de Down, Turner,
Williams y el Sme. velo-cardio-facial), sindromes
Mendelianos (Noonan, HOIt-Oram, Heterotaxia)
o desdrdenes no sindrémicos.

Existen defectos genéticos, como el Sindro-
me de Marfan u otros sindromes autosémicos
dominantes, que tienen un riesgo de transmision
del 50%.

Y por ultimo, las anormalidades conotronca-
les (Tronco Arterioso, Transposicién completa
de grandes arterias (D-TGV), Doble salida ventri-
cular derecha y Tetralogia de Fallot (TF)) pueden
asociarse a anormalidades cromosdmicas (triso-
mia 21, 13 0 18) o a microdelecion 22q11.2; en
caso de esto ultimo el riesgo de transmision es
del 50%. 1

Tabla 1. Riesgo de Recurrencia (%) En Hijos

Madre afectada Padre afectado

CAV 11,6 43
Estenosis aortica 8 3,8
Coartacion de ao 6,3 3

CIA 6,1 3,5
Clv 6 3,6
EP 5,3 3,5
DAP 4,1 2

TF 2 1,4
TOTAL 5,8 3,1

CAV: Canal Auriculo-Ventricular; CIA: Comunicacién
Interauricular; CIV: Comunicacion Interventricular; EP:
Estenosis Pulmonar; DAP: Ductus Arterioso Persistente;
TF: Tetralogia de Fallot.
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éComo se estima el riesgo del embarazo?

La estimacién del riesgo cardiovascular (CV)
depende de la CC especifica y de su complejidad,
antecedentes quirdrgicos y/o hemodinamicos,
secuelas y complicaciones y también del estado
clinico de la paciente. Es fundamental una histo-
ria clinica detallada, un control periddico para la
deteccidn de complicaciones y como ya comenta-
mos un asesoramiento pre-gestacional individual.

El riesgo pre-quirudrgico realizado a toda em-
barazada cobra relevancia cuando la paciente
desconoce que padece una CC. Muchas refieren
“soplo” como Unico antecedente, en este caso es
importante solicitar estudios cardioldgicos espe-
cializados para un correcto diagndstico. Las CC
frecuentemente diagnosticadas son CIA, CIV, EP,
DAP, estenosis adrtica, coartacion de aorta, e HP.

Si la paciente ya tiene antecedentes de CC, es
necesario establecer su complejidad, conocer an-
tecedentes de intervenciones quirdrgicas (cirugias
paliativas y/o correctoras), lesiones residuales y
secuelas, co-morbilidades (ej. Hipotiroidismo),
medicacién actual (ej. IECA y anticoagulantes),
dispositivos (marcapasos definitivo y cardio-
desfibrilador implantable), etc. Previo al emba-
razo, cualquier estudio para evaluar el estado
clinico debe ser solicitado, como ecocardiograma
doppler, electrocardiograma (ECG), estudio de
perfusion miocdrdica y prueba funcional, como
la ergometria con o sin consumo de oxigeno para
evaluar la capacidad funcional.

Durante el embarazo, el seguimiento se reali-
zara principalmente con ecocardiograma doppler
y ECG. También se pueden realizar otros estudios
(Resonancia Magnética Cardiaca, Ecocardiograma
trans-esofagico, etc.) con cierta precaucién y en el
caso de ser estrictamente necesario. Y posterior al
embarazo, se debe reevaluar a la paciente a partir
de los 3 a 6 meses para determinar repercusion
del embarazo sobre la cardiopatia.

La estimacion del riesgo se puede considerar
por: el “riesgo materno” y el “riesgo feta

Para establecer el “riesgo materno”, es impor-
tante determinar si la paciente puede tolerar los
cambios fisioldgicos que ocurren durante el em-
barazo, el parto y el puerperio.

Existen scores de riesgo generales a lo cual
debemos agregar el riesgo especifico de cada CC.

Los scores de riesgo basados en el estudio
CARPREG?y posteriormente en el estudio de
ZAHARA y Khairy'*'?fueron los mas utilizados.
Actualmente, las “Guias para el Manejo de las
Enfermedades Cardiovasculares durante el Emba-
razo” de la Sociedad Europea de Cardiologia® re-

| “ |II.

comiendan la clasificacién modificada de la OMS

(Tabla 2), la cual integra los factores de riesgos

CV maternos, enfermedades cardiacas y otras co-

morbilidades no incluidas en los scores de riesgo

anteriores.

Se establecen diferentes grupos dependiendo
el riesgo de morbi-mortalidad para un mejor se-
guimiento y control.

e Clase I: presentan bajo riesgo de morbilidad
y se recomienda uno o dos controles cardio-
légicos durante el embarazo.

e Clase Il: son condiciones de bajo riesgo de
mortalidad materna o moderado riesgo de
morbilidad y el seguimiento debe realizarse
en cada trimestre.

e Clase lll: presentan alto riesgo de mortalidad
o severo riesgo de morbilidadcon un segui-
miento mensual o bimestral y con un grupo
de especialistas de alto riesgo.

e (Clase IV: presentan contraindicacion del em-
barazo; de continuar con el mismo, los con-
troles deben ser mas frecuentes y estrictos.

CLASIFICACION MODIFICADA DE LA
OMS DEL RIESGO CARDIOVASCULAR
MATERNO: APLICACION

Condiciones asociadas a riesgo clase |

Defectos no complicados, pequefios o leves

- Estenosis pulmonar

- Ductus arterioso persistente

- Prolapso de valvula mitral
Lesiones simples operadas sin lesidon residual
(CIA, CIV, DAP, Anomalia del Retorno Venoso Pul-
monar)
Extrasistoles Auriculares o Ventriculares aisladas

Condiciones asociadas a riesgo clase Il o lll

CLASE Il (sin complicaciones)
CIA 'y CIV no operados
Tetralogia de Fallot operada
Otras Arritmias

CLASE II-1ll (evaluar individualmente)

Deterioro Leve del Ventriculo Izquierdo
Miocardiopatia Hipertroéfica

Enfermedad valvular nativa o protesis bioldgica,
no considerado en Clase | o IV

Sindrome de Marfan sin dilatacion adrtica
Dilatacién adrtica <45 mm asociado a valvula bi-
cuspide

Coartacién de aorta reparada

CLASE Il

Prétesis valvular mecénica

Circulacion Fontan-Kreutzer
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Cardiopatias ciandticas no operadas

Ventriculo derecho sistémico

Otras cardiopatias congénitas de complejidad se-
vera

Dilatacién adrtica 40-45 mm en Sindrome de
Marfan

Dilatacion adrtica 45-50 mm en enfermedad aér-
tica asociada a valvula adrtica bicuspide

Condiciones asociadas a riesgo clase IV
(contraindicado el embarazo)

Hipertensién Pulmonar de cualquier causa
Disfuncidn severa del ventriculo sistémico (Fey
<30% - Clase Funcional NYHA IlI-1V)
Miocardiopatia periparto previa con deterioro re-
sidual de la funcién ventricular

Estenosis mitral severa, Estenosis adrtica severa
sintomatica

Dilatacidon adrtica >45 mm en Sindrome de
Marfan

Dilatacion adrtica >50mm en enfermedad adrtica
asociada a valvula adrtica bicuspide

Coartacién de aorta severa nativa

Traduccidn de Adaptacidn de Thorne et al.?°
OMS: Organizacion Mundial de la Salud; FEy: Fraccidn
de Eyeccidon; NYHA: New York Heart Association.

También se debe tener en cuenta el riesgo es-
pecifico de cada CC siguiendo la clasificacion de
las “Guias AHA/ACC del manejo de adultos con
cardiopatias Congénitas”.*

Datos obtenidos del Registro multi-institucio-
nal GUTI-GUCH para cardiopatia congénita del
adulto del afio 2015, informan que de un total de
1506 pacientes,el 55% (829) son mujeres y de es-
te grupo el 42,1% tuvo hijos, independientemente
de la CC. En el 17% de los casos el embarazo fue
el motivo para retomar los controles cardiolégi-
cos. Las mujeres con cardiopatia de complejidad
severa tuvieron menor porcentaje de embarazos
y mayor porcentaje de abortos espontaneos (AE)
(8,2%) al compararlo con los grupos de compleji-
dad leve y moderada.

El“riesgo fetal” consiste en determinar las pro-
bables complicaciones fetales y/o neonatales; y el
porcentaje de recurrencia de la CC.

En el estudio CARPREG, un 20% de los embara-
zos presentaron diferentes tipos de complicacio-
nes fetales y/o neonatales, como prematuridad y
bajo peso para la edad gestacional (BPEG), relacio-
nados con factores de riesgo, entre ellos clase fun-
cional de la madre >ll o cianosis, tratamiento con
anticoagulantes, tabaquismo, gestaciones mul-

tiples y obstruccién cardiaca izquierda. Con uno
0 mas de estos factores de riesgo se estima una
mortalidad fetal/neonatal del 4%.

El Sindrome de Eisenmenger presenta una
mortalidad fetal/neonatal del 40%, y las pacien-
tes con cirugia de Fontan/Kreutzer una tasa de AE
del 39-50% que se dan especialmente durante el
1° trimestre. Es decir que las complicaciones fe-
tales/neonatales también se correlacionan con la
severidad de la CC especifica.

Con la finalidad de descartar la presencia de
CC en el feto, se debe solicitar a partir de la se-
mana 18-20 de la gestacion un ecocardiograma
doppler fetal.

Riesgo especifico segtin la CC

CIA, CIVy DAP

Los defectos septales sin repercusién hemo-
dindmica son bien tolerados. Algunos estudios
informan una asociacién poco clara entre defec-
tos restrictivos no operados y mayor riesgo de
complicaciones hipertensivas maternas (ejemplo:
pre-eclampsia).

Si los defectos presentan cierto grado de re-
percusién hemodinamica es mas frecuente que
la paciente desarrolle arritmias, algin grado de
disfuncion ventricular y empeoramiento de su hi-
pertension arterial pulmonar (HAP).

Aunque se han descripto muy pocos casos de
embolia paradojal, ante la presencia de una CIA
se indica deambulaciéon precoz post-parto y pre-
vencion de trombosis venosa profunda.

TF Operada

La TF operada sin lesiones residuales signifi-
cativas presenta buena tolerancia al embarazo.

Las lesiones residuales mas frecuentes como
insuficiencia valvular pulmonar (IP) severa, dete-
rioro de la funcidn ventricular derecha, cortocir-
cuitos residuales y obstruccion del tracto de salida
de ventriculo derecho, predisponen a la aparicion
de arritmias ventriculares complejas e insuficien-
cia cardiaca (IC) que pueden agravarse o aparecer
en el embarazo.

Cardiopatias Cianéticas sin HP

Generalmente las CC ciandticas se operan en
la infancia, pero pueden presentarse CC no ope-
radas o con cirugias paliativas. Durante el emba-
razo, el gasto cardiaco aumenta y la resistencia
vascular sistémica disminuye aumentando el cor-
tocircuito derecha-izquierda, lo cual promueve o
acentua la cianosis.

Las complicaciones maternas se presentan
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en un 32%, la mitad por IC a causa del deterio-
ro de la funcién ventricular, también arritmias
y TE. ¥ La cianosis aumenta la tendencia a he-
morragias, con riesgo de placenta previa y des-
prendimiento.

El riesgo fetal se correlaciona directamen-
te con la capacidad de aporte de 02 materno al
feto y a la placenta. Existe mayor incidencia de
AE, muerte fetal, retraso del crecimiento intra-
uterino (RCIU) y parto prematuro. Algunos estu-
dios informan que la sobrevida fetal es del 12%
cuando la saturacién es menor o igual al 85%.%

Durante el embarazo se debe restringir la acti-
vidad fisica, y en algunos casos el suplemento de
oxigeno podria mejorar la saturacion. A causa del
riesgo de TE y sangrado las pacientes deben ser
evaluadas individualmente para la indicacion de
anticoagulacion.

D-TGV Operada con Técnica de Switch

Arterial o Jatene

Las complicaciones mas frecuentes en relacion
con la cirugia son las obstrucciones de los trac-
tos de salida derecho e izquierdo, la insuficiencia
valvular de neo-aorta y en raras ocasiones la is-
guemia miocardica. En relacidn a la severidad de
dichas complicaciones se deberd evaluar el emba-
razo en cada caso particular.

Cardiopatias con Ventriculo Derecho

en Posicion Sistémica

Dentro de este grupo de CCse encuentran la
Transposicién congénitamente corregida de gran-
des arterias (L-TGV)Y, y la D-TGV operada con Téc-
nica de Senning o Mustard.®

Es fundamental evaluar la dilatacién y fun-
cion sistolica del ventriculo sistémico, la severi-
dad de la insuficiencia de la valvula AV sistémica
y la apariciéon de arritmias. En el caso de la L-
TGV, el antecedente de colocacién de marca-
pasos definitivo por la presencia de bloqueo AV
completo es frecuente, lo cual aumenta el ries-
go materno.

La tasa de AE es alta (mayor al 30%), como
también las tasas de prematuridad y BPEG; y
las complicaciones maternas entre un 10-30%
incluyen IC y arritmias. El deterioro de la clase
funcional, de la disfuncidn ventricular y el em-
peoramiento de la insuficiencia de la valvula
AV sistémica pueden persistir después del em-
barazo.

El deterioro severo de la funcién ventricular
sistémica y de la insuficiencia valvular severa son
razones para desaconsejar el embarazo.

Cardiopatias con Fisiolégica Univentricular

Los pacientes con fisiologia univentricular ope-
rados con técnica de By pass total, presentan una
circulacidn caracterizada por presion venosa sis-
témica elevada, aumento del riesgo de TE, y de
arritmias auriculares que son mal toleradas. A es-
to se agregan otras complicaciones habituales co-
mo la disfuncién miocardica, disfuncién valvular,
cianosis, hiperflujo pulmonar, disfuncién hepati-
ca, enteropatia perdedora de proteinas y hemop-
tisis por rotura de colaterales aorto pulmonares.

Debe evaluarse la situacién hemodinamica de
la paciente al momento del embarazo, posibilida-
des y riesgo de continuar el embarazo; debido al
alto riesgo de complicaciones maternas y fetales,
con alta tasa deAE.®

La ICy el consiguiente deterioro de la capa-
cidad funcional ocurren cuando el ventriculo no
puede adecuarse a los requerimientos del aumen-
to del gasto cardiaco y pueden ser agravados por
la regurgitacion de la valvula auriculo-ventricular.

En pacientes con deterioro de la funciéon ven-
tricular, cianosis, insuficiencia significativa de la
valvula AV o enteropatia perdedora de proteinas,
se debe desaconsejar el embarazo.

Aunque no hay suficientes datos para la anti-
coagulacidn, el estado protrombdtico tanto del
by pass total como del embarazo y el potencial
efecto adverso de una complicacién como el TE
pulmonar son motivos como para indicarla.*

Sindrome de Eisenmenger

Aproximadamente un 20% se diagnostica por
primera vez en el embarazo. Estas pacientes presen-
tan pobre tolerancia a los cambios hemodindmicos
por disminucion de la compliance ventricular dere-
chay la resistencia vascular pulmonar fija.

La Mortalidad Materna es del 30-50% y un
75%se presentan en la 3-4° semana post-par-
to, principalmente por IC derecha, TE y muerte
subita. Existe alta tasa de mortalidad perinatal
(>30%),de RCIU (>30%) y de AE(20-40%).8

La terminacion del embarazo debe sugerirse,
pero de continuar se debe indicar reposo absolu-
to, control estricto, y evaluar y considerar la anti-
coagulacion por el riesgo aumentado de TE.

éParto vaginal o cesarea?

El parto vaginal estd asociado a menores com-
plicaciones maternas y fetales, ocasiona menos
cambios de volemia, menor sangrado y menor
riesgo de TE.

Desde el punto de vista cardiaco, la cesarea
estd indicada en las pacientes con sindrome de
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Marfan y dilatacion adrtica severa, otras lesiones
adrticas con riesgo de diseccion, lesiones obstruc-
tivas severas, HP y en las que reciben tratamiento
anticoagulante oral.®

En las pacientes con corazén univentricular
con cirugia de Fontan-Kreutzer debe evitarse la
elevacidn de la presién abdominal, que repercu-
te negativamente en la fisiologia circulatoria del
corazon univentricular por este motivo se consi-
dera la cesdrea el método electivo.

CONCLUSIONES

A pesar de los avances terapeuticos, una po-
blacién significativa de mujeres continta presen-
tando riesgos de complicaciones CV inherentes a
su cardiopatia.

El asesoramiento pre-concepcional es fun-
damental tanto en hombres como mujeres, de-
be ser personal y comenzar durante la “Etapa de
Transicion”.

La supervisiéon como médicos cardidlogos y
la estimacidn de riesgo tanto materno como fe-
tal para optimizar resultados, es un desafio que
se presenta en la medicina actual, en esta nueva
poblacidn de pacientes con cardiopatias congéni-
tas del adulto.

Abreviaturas

ECM: Enfermedad cardiovascular materna.

FR: Factores de riesgo.

CC: Cardiopatias congénitas.

DIU: Dispositivo Intrauterino.

TE: Tromboembolia.

HP: Hipertensién Pulmonar.

HAP: Hipertension Arterial Pulmonar.

D-TGV: Transposicién de Grandes Vasos.

L-TGV: Transposicion Congénitamente corregida de
Grandes Vasos.

TF: Tetralogia de Fallot.

CV: Cardiovascular.

IECA: Inhibidores de la Enzima Convertidora de
angiotensina.

ECG: Electrocardiograma

AE: Aborto espontaneo

BPEG: Bajo peso para la edad gestacional.

IC: Insuficiencia cardiaca.

RCIU: Retraso del Crecimiento intrauterino.
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