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INSUFICIENCIA CARDIACA EN
CARDIOPATIAS CONGENITAS DEL ADULTO

MARISA PACHECO OTERO®

RESUMEN

El avance en el diagndstico precoz y trata-
miento de las cardiopatias congénitas (CC) en las
ultimas décadas ha posibilitado una sobrevida sin
precedentes en estos pacientes, principalmente
en las CC complejas. Pero lamentablemente mu-
chas de las intervenciones son paliativas y con el
tiempo los pacientes desarrollan complicaciones
de jerarquia, como lo es la insuficiencia cardia-
ca (IC).

Palabras clave: Insuficiencia cardiaca, GUCH,
Cardiopatias Congénitas, Trasplante Cardiaco.

INTRODUCCION

La sobrevida del recién nacido con CC comple-
ja es del 90%, y sdlo el 56% sobreviven a los 18
afios de edad.!La edad media de muerte en los
adultos con CC aumento de 37 afios en el 2002 a
57 afios en el 2007, y en las CC complejas este au-
mento fue de los 2 afios antes de 1995 a casi 25
afios en el 2010.?

El impacto de esta sobrevida significa que mas
pacientes pueden desarrollar IC como complica-
cion. La prevalencia de IC tanto en nifios como
adultos con CC es desconocida. Durante la nifiez
algunos informes estiman un 5% de IC en las CC
en general, y entre un 10-20% en los pacientes
con cirugia de Fontan-Kreutzer. En la adultez la
prevalencia de IC en pacientes con cirugia de Fon-
tan-Kreutzer seria del 50%.3

En adultos con CC internados por IC descom-
pensada el riesgo de muerte aumenta 5 veces. El
mismo estudio informa que la tasa de mortalidad

a ly3afios es de 24% y 35% respectivamente lue-
go de la primera internacion.*

Definicion de IC en las CC

Generalmente, la IC se define como un “esta-
do fisiopatoldgico en el cual el corazdn es incapaz
de mantener un volumen minuto adecuado a las
demandas metabdlicas y hemodindmicas del or-
ganismo”, y se manifiesta clinicamente por una
combinacién de sintomas y signos, que en los pa-
cientes con CC generalmente no son especificos ni
sensibles. Algunos pacientes no suelen manifestar
disnea como deterioro de su capacidad funcional
y otros presentan factores no cardiacos como cau-
santes de incapacidad al ejercicio.

Los adultos con CC suelen adaptarse a sus li-
mitaciones fisicas, motivo por el cual, es dificil po-
der aplicar la clasificacion general para evaluar la
capacidad funcional de la NYHA (New York Heart
Association).

Por otro lado, las guias para el diagndstico
y manejo de IC publicadas en el 2013 por ACC/
AHA excluyen a las CC, esto genera un problema
al momento de querer utilizar dichas recomen-
daciones.® Estas guias estadifican a los pacientes
con cardiopatias adquiridas desde el estadio A al
D. Extrapolando esta clasificacidon se podria consi-
derar que el adulto con CC inicialmente se encon-
traria en un estadio B ya que ellos presentan una
alteracidn estructural de base; tanto en estadio
B como C el objetivo primario es reparar lesiones
hemodinamicas que pudieran agravar el cuadro
de IC, y también indicar la medicacion habitual
como IECA, BB, ARA aclarar siglas por primer uso
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en texto y diuréticos segun se considere en cada
caso en particular.’

Mecanismo y evaluacién clinica
delalCenlas CC

La IC en las CC es multifactorial, la “disfuncién
miocardica” puede ser resultado de sobrecarga
de volumen por defectos con cortocircuitos de
izquierda a derecha o insuficiencia valvular, so-
brecarga de presion por enfermedad valvular o
lesiones obstructivas, disfuncién miocardica in-
trinseca, hipertension arterial pulmonar (HAP),
hipertension arterial sistémica por coartacion de
aorta, cianosis, enfermedad coronaria, arritmias
auriculares intratables y otros factores; lo cual
puede ocasionar deterioro sistdlico y/o diasto-
lico ventricular con la consiguiente aparicion de
sintomas.

Es posible agrupar a los distintos factores que
contribuyen al desarrollo de IC en los pacientes
con CC como se describen en la Tabla 1.

El manejo de la IC en los pacientes con CC es
diferente, debido a varios factores:, el amplio ran-
go de edades de aparicion de los sintomas, la he-

Grdfico 1. Enfermedades cardiacas congénitas

terogeneidad anatomica de las CC, las diferentes
cirugias reparadoras y las distintas causas que ge-
neran esta complicacién. Por otro lado, la falta de
validacion de bio-marcadores para evaluar la pro-
gresion de la enfermedad, la falta de informacion
de predictores de riesgo o criterios de valoracion
y la escasez de evidencia de los tratamientos ins-
taurados generan mayor dificultad al momento de
evaluar y tratar a estos pacientes.

Clinicamente, los pacientes suelen referir
intolerancia al ejercicio, disnea y fatiga como
sintomas mds frecuentes. Como sefialamos an-
teriormente, estos pacientes tienen disminuida
la percepcion de la actividad fisica y por lo tanto
suelen subestimar los sintomas. Se deben solici-
tar estudios para evaluar objetivamente el cua-
dro. La ergometria con consumo de O,, permite
evaluar el consumo méximo de O, (VO,), la res-
puesta de la frecuencia cardiaca y presién arte-
rial, el pulso de O, y la respuesta ventilatoria;
aportandonos datos de fundamental importancia
para establecer severidad y probable mecanismo
de intolerancia al ejercicio.

Se debe realizar cualquier método comple-
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mentario (ecodoppler cardiaco, resonancia mag-
nética cardiaca e incluso cateterismo cardiaco)
que ayude a descartar complicaciones reversibles
y/o tratables como valvulopatias severas, corto-
circuitos residuales, obstrucciones de conductos
y otras. El desarrollo de HAP que suele aparecer
como complicacion tardia en algunas de las CC
debe ser descartada ya que muchas veces se ma-
nifiesta como disnea.

En algunas ocasiones, la medicion indirecta

gue se realiza con el ecodoppler cardiaco puede
no ser suficiente para establecer de manera co-
rrecta si existe o no HAP, en estos pacientes se
deben realizar cateterismo cardiaco derecho y
evaluar las presiones y resistencia vascular pul-
monar para determinar si es necesario iniciar el
tratamiento dirigido para la HAP.
Marcadores prondsticos en la IC

Existen algunos marcadores que nos brindan
informacion para estratificar el riesgo en estos

Tabla 1: Factores que contribuyen al desarrollo de IC en las CC ©

HEMODINAMICOS

Regurgitacion Valvular

Estenosis Valvular

Cortocircuitos Residuales
Obstruccion Sub- o Supravalvular
Embarazo

ELECTRICOS

Bloqueos de Rama (lzquierdo o Derecho)

Retraso en la Conduccion Auriculoventricular
Disfuncién del Nédulo Sinusal

Discincronia por marcapasos

Arritmias persistentes

MIOCARDICOS

Alteracion Morfoldgica (VD sistémico)

Hipertrofia

Fibrosis

Ventriculos Restrictivos o Rigidos
Interdependencia VD-VI

COMORBILIDADES

HAP
HTA

Disfuncién renal
Anemia/Policitemia

Edema

Embolismo Pulmonar crénico
Escoliosis
Afecciones neuromusculares

ADQUIRIDOS

Enfermedad Coronaria

Diabetes

Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crdnica
Obesidad/Apnea del suefio

Abuso de sustancias

NEUROHORMONALES

Activacién Simpatica

Activacion del sistema RAA
Péptidos natriuréticos
Endotelinas

Hormona Antidiurética
Citokinas
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pacientes como: lo son la disfuncidn sistdlica y
diastodlica ventricular, la medicion de péptidos
natriuréticos, la capacidad de ejercicio, la funcién
renal y la presencia de anemia.

La funcién sistélica ventricular debe ser eva-
luada tanto del ventriculo izquierdo como de-
recho, ya que la disfuncidn biventricular es
marcador de mayor riesgo de muerte subita en
las CC.% En la Tetralogia de Fallot (TF), la disfun-
cién ventricular derecha asociada a dilatacion
significativa suele también generar disfuncién VI
por interdependencia de ambos ventriculos. En la
D-ransposicidn de los Grandes Vasos la disfuncion
del ventriculo sistémico se asocia a mayor riesgo
de internacién por IC y mayor morbi-mortalidad.
Y en los pacientes con cirugia de Fontan-Kreutzer,
la fibrosis miocardica, dilatacion y disfuncion sis-
tolica se asocian a peor evolucion.

En cuanto a la disfuncién diastdlica, existen
un 30% de las TF que presentan un VD restrictivo
y con mayor riesgo de desarrollar arritmias auri-
culares e IC.

Los péptidos natriuréticos BNP y pro-BNP
gue se producen en respuesta al aumento del
estrés miocardico parietal han sido evaluados
en algunas CCy se han detectado aumentos de
los niveles que podrian correlacionarse con peor
prondstico.

La ergometria con consumo de oxigeno brinda
informacion con respecto a la VO2 maxima que se
correlaciona fuertemente con el gasto cardiaco y
flujo muscular esquelético.

Antecedentes de cirugias previas, disminu-
cion del gasto cardiaco y cianosis contribuyen al
desarrollo de deterioro de la funcidn renal; y este
deterioro estd a la vez relacionado con peor evo-
lucién. Se recomienda la evaluacién de funcién re-
nal en adultos con CC e IC cuando se encuentran
medicados con IECA y diuréticos.

Manejo de la IC en el adulto con CC

El tratamiento médico utilizado para IC que
actua sobre el remodelamiento miocardico de-
mostré mejorar la sobrevida en pacientes con
disfuncion sistdlica ventricular izquierda en car-
diopatias adquiridas; extrapolando estos datos
se podria esperar que en pacientes con CC biven-
triculares y disfuncion sistélica generen el mismo
resultado.

Pero en pacientes con CC con ventriculo dere-
cho (VD) sistémico, en Ventriculo Unico (VU) y Sin-
drome de Eisenmenger los beneficios podrian ser
menores e incluso en algunos casos perjudiciales,
ya que al utilizar vasodilatadores arteriales como

inhibidores de la enzima convertidora de angio-
tensina (IECA), antagonistas de receptores de an-
giotensina (ARA) y diuréticos, podriamos generar
principalmente hipotensién arterial no tolerada
en este grupo de pacientes.

El tratamiento médico con IECA, beta-blo-
gueantes y diuréticos como espironolactona o
eplerenona, en la disfuncién ventricular sinto-
matica, seria un tratamiento razonable aunque
empirico por la falta de datos a partir de estudios
randomizados.

Las arritmias suelen presentarse cuando existe
disfuncién ventricular e IC; el tratamiento antia-
rritmico debe ser seleccionado en forma cautelo-
sa por el riesgo de bradiarritmias y por el efecto
inotrépico negativo que presentan algunas de es-
tas drogas.

Las arritmias auriculares, principalmente la
taquicardia intraauricular por reentrada, es fre-
cuente y puede ocasionar IC, stroke y muerte.
La disfuncién del nddulo sinusal y bloqueos au-
riculo-ventriculares pueden empeorar la funcién
ventricular.

Debemos tener en cuenta que las arritmias
auriculares y ventriculares sostenidas suelen ser
ocasionadas por alteraciones hemodindmicas ge-
neradas por lesiones estructurales que muchas
veces son reversibles; por ejemplo la Insuficiencia
valvular pulmonar como complicacion de la ciru-
gia correctora de Tetralogia de Fallot que genera
dilatacidn significativa del tracto de salida del VD
y del VD con aparicion de IC y arritmias.

En el 2014 se publicé un Consenso de Manejo
de las Arritmias en las CC del adulto donde se de-
tallan las recomendaciones actuales de colocacién
de Cardiodesfibrilador Implantable (CDI) y Terapia
de Resincronizacion (TRC).%°

En cuanto al CDI, las recomendaciones Clase
| incluyen a los pacientes con CC que hayan su-
frido un paro cardiaco por fibrilacién ventricular
o taquicardia ventricular inestable hemodinami-
camente con evaluacién posterior y exclusién de
causas reversibles; también en aquellos pacientes
con taquicardia ventricular sostenida espontanea
evaluada por hemodinamia y electrofisiologia; y
en aquellos con deterioro de la funcidn sistdlica
VI (FEY menor o igual 35%), biventriculares y en
Clase llI-1V de NYHA.

El beneficio del Cardiodesfibrilador Implanta-
ble en pacientes con CC no se conoce y no exis-
te un consenso de cuando debe indicarse el CDI
como prevencién primaria. En general las indica-
ciones suelen ser evaluadas segun los factores de
riesgo de cada caso en particular extrapolando las
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indicaciones de las cardiopatias adquiridas. La in-
dicacién como prevencidn secundaria es efectiva
para prevenir la muerte subita.

La Terapia de Resincronizacion (TRC) ha de-
mostrado mejoria de la capacidad de ejercicio,
mejoria en la calidad de vida, funcién VI y sobrevi-
da, en pacientes con cardiopatias adquiridas. Pero
la eficacia en las CC es dificil de evaluar debido a
la complejidad anatémica, a la presencia de fibro-
sis miocdrdica y a la alta tasa de bloqueo de rama
derecha y disfuncion VD.°

Transplante Cardiaco

Si bien el numero de adultos con CC con in-
dicacion de trasplante cardiaco (TC) ha aumen-
tado; se observa que en este grupo de pacientes
la colocacion de un CDI o de asistencia mecdanica
ventricular como puente al TC es infrecuente, lo
que genera que se encuentren en la lista de me-
nor urgencia, con menos probabilidades de lograr
un TC y mayor tiempo de espera, al compararlos
con sus pares.

La indicacion del momento de TC no esta es-
tablecida y en la mayoria de los casos no es facil
de determinar; dado que el prondstico de las CC
es dificil de predecir en muchas ocasiones y el uso
de los scores de sobrevida de IC de las cardiopa-
tias adquiridas no han sido utilizadas ni validadas
para las CC.

Existen algunas circunstancias que podrian
acelerar la indicacion en pacientes estables co-
mo: el hiperflujo pulmonar crénico sin resolu-
cion, la hipertensién arterial pulmonar, cianosis,
y la disfuncién de otros drganos secundaria a IC,
ya que estos podrian en un futuro contraindicar
o aumentar el riesgo del TC.

Por otro lado, algunos factores relacionados
con las CC pueden afectar la indicacién o el resul-
tado del TC,” y deben serconsideradas:

e Sensibilizacion: frecuente en pacientes que
han recibido homoinjertos o transfusiones
sanguineas previas.

e Hipertension pulmonar: aumenta el riesgo de
falla ventricular derecha después del TC y au-
menta el riesgo de mortalidad perioperatoria.

e Antecedentes de colaterales aorto-pulmona-
res: aumentan el riesgo de sangrado intra-
quirargico que lo cual prolonga el tiempo de
cirugia.

e Reconstruccion de arteria pulmonar: aumenta
el riesgo de mortalidad.

e Esternotomia previa.

e Complicaciones hepaticas: congestion hepati-
ca, cirrosis, hipertension portal, hepatitis B o C.

e Fisiologia Univentricular operada con técnica de
Fontan-Kreutzer: se asocia a enteropatia perde-
dora de proteinas y disfuncién hepdtica secun-
daria a congestidn pasiva; en este grupo se ha
descripto un incremento del riesgo de sangrado
e infecciones comparados con otras CC.

e Sindrome de Eisenmenger: la necesidad de
trasplante corazon-pulmdn se asocia a po-
bres resultados; en algunos casos se podria
considerar trasplante pulmonar con cirugia
cardiaca de reparacion.

Experiencia del Registro GUTluty-GUCHguch

En el afio 2015, se analizaron las causas de
mortalidad y la asociacién de variables clinicas y
quirurgicas en una poblacién GUCH, del registro
GUTI-GUCH.

Presentado como un estudio observacional
retrospectivo; de un total de 1409 pacientes, la
mortalidad fue del 2.6% (36 pacientes), las cau-
sas de muerte fueron en primer lugar la progre-
sion de IC en un 41.7% (15 pacientes), seguidas de
mortalidad perioperatoria, muerte subita y otras
causas no cardiacas.

Los antecedentes previos de internaciones,
disfuncion ventricular moderada, HP e IC se aso-
ciaron significativamente con mortalidad, siendo
el grupo de cardiopatias de complejidad severa las
de peor evolucion en el seguimiento. Se observa
en la curva de Kaplan Meier la diferencia en la so-
brevida de pacientes con o sin IC.

Grdfico 2. Curva de Kaplan Meier sobre
sobrevida en pacientes con CCA con y sin
antecedentes de ICC.
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CONCLUSION

La IC continta siendo una complicacidon comun
en este grupo, muchas veces de dificil manejo.

Se requieren estudios y seguimiento prospec-
tivo de esta poblacién para poder obtener datos
de marcadores prondsticos, beneficio de cierto
tratamiento farmacoldgico y la indicacion de CDI
y TRC. Se deben establecer criterios para indicar el
momento oportuno de TC en este grupo tan hete-
rogéneo de pacientes CC.

Abreviaturas

CC: Cardiopatias congénitas.

IC: Insuficiencia cardiaca.

VO,: Consumo méximo de Oxigeno.

HAP: Hipertension Arterial Pulmonar.

VD: Ventriculo Derecho.

VU: Ventriculo Unico.

IECA: Inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina

ARA: Antagonistas de Receptores de Angiotensina

CDI: Cardiodesfibrilador Implantable

TRC: Terapia de Resincronizacion
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