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RESUMEN 
Las cardiopatías congénitas son las malformaciones más 
frecuentes en pediatría. Uno de cada 100 niños nace con 
una lesión cardíaca congénita.
Hasta mediados del siglo pasado, el 70% de ellos no so-
brevivía al año de vida.
En la actualidad el 85% de ellos alcanzará la adultez.
Nace así una nueva población de cardiópatas: reconocidos 
desde la década del 80 como Adultos con Cardiopatías 
Congénitas o GUCH (Grown Up Congenital Heart) cómo 
se la denomina actualmente en gran parte de la comuni-
dad médica mundial, constituyendo dentro de las pato-
logías cardiovasculares una de las de mayor crecimiento 
en las últimas décadas.
Entonces también nace un nuevo desafío y una necesi-
dad: la de todos aquellos que deben brindarle los cuidados 
necesarios para la atención de su salud. Esto ha genera-
do una nueva subespecialidad dentro de la cardiología 
clínica, el Cardiólogo especializado en las Cardiopatías 
Congénitas del Adulto.
La gran diversidad de cardiopatías congénitas existentes 
ha generado “nuevas” clasificaciones que permiten una 
mejor comprensión de los métodos complementarios para 
la detección temprana de las complicaciones y lograr una 
adecuada elección de los nuevos tratamientos quirúrgicos 
y hemodinámicos para las secuelas y lesiones residuales 
que estos pacientes presentan en la evolución alejada.
Desde el año 2006 en el Hospital de Niños Ricardo Gutié-
rrez se ha creado un lugar para el seguimiento de estos 
pacientes, con un objetivo no sólo asistencial, sino también 
estadístico y académico, con vista al futuro para la for-
mación de nuevos profesionales de esta subespecialidad.
Palabras clave: guch, cca, cardiopatía congénita del adul-
to, cardiopatía congénita.
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INTRODUCCIÓN
Repasando la historia de la cardiología infantil 

podemos decir que el año 1936 se crea en El Hos-
pital de Niños Dr Ricardo Gutiérrez el primer Servi-
cio de Cardiología Pediátrica del continente, con el 
asesoramiento del Dr. Pedro Cossio. 

En el año 1957 el Dr. Galíndez impulsa la crea-
ción de la Fundación cardiológica infantil y luego 
junto al Dr. Guillermo Kreutzer crean el Servicio de 
Cirugía Cardiovascular Infantil en el Hospital de Ni-
ños Dr Ricardo Gutiérrez. 

El 4 julio 1963 se realiza la primer cirugía con 
circulación extracorpórea en un niño con cardio-
patía congénita, con el equipo quirúrgico confor-
mado por los doctores Donato, Pisanú Galindez y 
Kreutzer. 

En 1971 se desarrolla una técnica novedosa 
para el bypass total del Ventrículo derecho en la 
Atresia Tricuspidea, conocida hoy como la técnica 
Fontan-Kreutzer. 

En el año 1973 se efectúa la técnica de Rastelli 
para corregir un tronco arterioso. En 1978 se de-
sarrolla la anastomosis Atriopulmonar, bypass de 
ventrículo venoso para la corrección fisiológica del 
corazón univentricular. 

En 1984 el Dr. Schlichter desarrolla el tubo val-
vulado de pericardio autólogo para la corrección 
de la obstrucción al tracto de salida del ventrícu-
lo derecho. 

En 1990 el Dr. Vargas efectúa el primer tras-
plante cardiaco infantil en el Hospital Italiano. 

En 1992 el Dr. Laura practica la primera ciru-
gía de Ross en el Hospital Garrahan y en 1994 el 
Dr. Antelo realiza la primer reparación exitosa de 
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hipoplasia del ventrículo izquierdo con técnica de 
Norwood en el Hospital Sor Ludovica en La Plata.1 
Todos los cirujanos nombrados se formaron como 
cardiocirujanos infantiles en el Hospital de Niños 
Dr. Ricardo Gutiérrez verdadera cuna de la cirugía 
Cardiovascular infantil en la Argentina.

Todo el esfuerzo fundacional y organizativo de 
la cardiología y cirugía cardiovascular infantil fue 
desarrollado sobre las generaciones nacidas en las 
décadas entre el 60 y 90. Estos sobrevivientes son 
los que de nuevo soportan el proceso organizativo 
para su atención, ahora como pacientes adultos. 
Son una generación pionera y sufriente. Como re-
flexiona la Dra. Carola Warnes de la Clínica Mayo: 
“El adulto con cardiopatía congénita. Nacidos pa-
ra sufrir?”2

El avance en el diagnóstico y tratamiento de 
niños que nacen con lesiones cardíacas congéni-
tas ha cambiado el panorama demográfico en es-
ta población, siendo esta, la de mayor crecimiento 
en la cardiología.

Ahora la cardiopatía congénita acompaña de 
por vida a su portador, desde su nacimiento has-
ta la vejez.3

La consulta cardiológica programada o de ur-
gencia de pacientes adultos portadores de una 
cardiopatía congénita es por lo tanto cada día más 
frecuente. Esta se convierte en un verdadero desa-
fío cuando la cardiopatía es de cierta complejidad, 
generando una preocupación al cardiólogo cuando 
debe asumir decisiones terapéuticas. 

Sin duda el problema a resolver es complejo 
por varias razones. Primero las malformaciones 
congénitas del corazón constituyen una extensa y 
variada cantidad de cardiopatías, cada una de ellas 
abarca una gama de subtipos y en muchas ocasio-
nes se asocian a dos o más anomalías generando 
una heterogeneidad diagnóstica importante que 
dificulta su clasificación.4

En segundo lugar el entrenamiento en cardio-
patías congénitas brindado al cardiólogo de adul-
to es mucha veces breve e insuficiente y tiene una 
mirada pediátrica de la patología, lo que conlleva 
a una falta de conocimiento de la evolución de las 
complicaciones en la evolución de estas cardiopa-
tías. En tercer lugar las técnicas quirúrgicas aplica-
das en diferentes épocas a una misma cardiopatía 
nos enfrentan a pacientes portadores de cirugías 
que se han dejado de realizaren todo el mundo. Co-
mo ejemplo de esto último podemos nombrar a la 
cirugía de switch auricular con técnica de Senning 
o Mustard reparando la transposición completa de 
los grandes vasos.

Por otro lado, las nuevas técnicas quirúrgicas, 
por ejemplo para el tratamiento de paciente con 
hipoplasia de ventrículo izquierdo como la Cirugía 
de Norwood, generarán un nuevo subgrupo de so-
brevivientes que llegarán a adultos. Si tenemos en 
cuenta que la primera cirugía realizada en el país 

fue 1994 1, los pacientes sobrevivientes en la ac-
tualidad no superan los 23 años.

Y por último hay que destacar que son un gru-
po de pacientes altamente invadidos a lo largo de 
su vida por cirugías reparadoras y paliativas, cate-
terismos diagnósticos y terapéuticos, colocación de 
dispositivos como marcapasos, resincronizadores o 
cardiodesfibriladores. El 50% de los pacientes con 
cardiopatía de complejidad moderada a severa ya 
han tenido una cirugía reparadora en la primer dé-
cada de su vida, cifra que sube al 70% cuando lle-
gan a la tercer década de vida. La re-intervención 
quirúrgica es más frecuente en el grupo de cardio-
patías con complejidad severa.5

Analizando las complicaciones a largo plazo de 
los pacientes intervenidos por presentar Tetralogía 
de Fallot, –siendo ésta una de las cardiopatías más 
frecuentes que se controla en el consultorio–, se 
observa que luego de 30 años de la cirugía inicial un 
50% de los mismos requiere una re-intervención.6

Como lo muestra el trabajo de Marelli y col.7 en 
el año 2010 los adultos representaron el 66% de la 
totalidad de los pacientes con cardiopatía congéni-
ta, con una tendencia en ascenso en forma conti-
nua desde el año 2000, siendo el grupo con mayor 
incremento los adultos entre 18 y 40 años.

La internación hospitalaria es 2 a 3 veces mayor 
en los adultos con cardiopatías congénitas al ser 
comparados con la población general y particular-
mente en los pacientes con cardiopatía congénita 
que superan los 40 años de vida.8-9

Uno de cada 4 adultos GUCH (Grown Up Conge-
nital Heart disease) es probable que sea internado 
al menos una vez en un período de 5 años y 2 de 
cada 5 internaciones, se realizarán desde el depar-
tamento de urgencias por arritmias, insuficiencia 
cardíaca, enfermedad coronaria, hipertensión pul-
monar o endocarditis infecciosa.10

Las tres causas más frecuentes de muerte en 
pacientes GUCH son la muerte súbita, la periope-
ratoria y la progresión de la insuficiencia cardíaca.11

Nos enfrentamos a una población con mayor 
crecimiento dentro de la cardiología, con cardiopa-
tías cada vez más complejas, el mayor demandante 
de controles cardiológicos frecuentes y de proce-
dimientos invasivos para el tratamiento de sus de 
lesiones residuales.

PREVALENCIA
En la Argentina nacen 6100 niños con cardio-

patías congénitas por año, de los cuales el 70% son 
casos quirúrgicos y el 50% de alta complejidad. De 
los pacientes con indicación quirúrgica el 25% de-
ben operarse antes de los 28 días de vida.12

Se estima en la actualidad que existen 3.000 P 
con CCA por cada millón de personas.13

Gilboa y col. estimaron 2,4 millones de pacien-
tes con cardiopatía congénita en los Estados Uni-
dos en el año 2010 (1,4 millones adultos y 1 millón 
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infantiles) casi 300.000 de ellos tenían cardiopatía 
congénita severa.14

En Europa existe una población de 2,3 millo-
nes de pacientes adultos que supera al 1,9 millo-
nes de pacientes infantiles.15 Esta diferencia se irá 
incrementándose en el tiempo como lo muestra 
el Gráfico 1.

En la Argentina con una población de 40 millo-
nes de personas según el último censo, correlacio-
nando los datos mencionados previamente podría 
estimarse 120.000 pacientes con CCA.

Según un estudio poblacional realizado en Que-
bec la mortalidad de la cardiopatía congénita viene 
en descenso constatándose una reducción del 31% 
al compararse los períodos 1987-1990 vs. 2002-
2005, con una reducción del 67% principalmente 
en los niños con cardiopatías en sus formas más 
severas, con reducción de mortalidad de 86% pa-
ra la transposición de grandes arterias, 79% para 
corazones univentriculares, 63% para anomalías 
de los cojinetes endocárdicos y 56% para la tetra-
logía de Fallot. 

Una gradual disminución en las muertes en car-
diopatía congénita en población pediátrica y adulta 
fue documentada en EEUU entre los años 1979 y 
2005 con un 71% de reducción de muerte en pa-
cientes con transposición de grandes arterias y 40% 
de reducción de muerte en pacientes con Tetralo-
gía de Fallot.16

Esta mejoría en la sobrevida de los pacientes 
con cardiopatías congénitas, claramente impacta 
en los datos demográficos de esta población.

CLASIFICACIÓN DE LAS CARDIOPATÍAS  
Y NOMENCLATURA INTERNACIONAL

La existencia de múltiples clasificaciones para 
cardiopatía congénita alrededor del mundo ha di-

ficultado el avance del saber en este campo.
En las últimas décadas diversos grupos euro-

peos, estadounidenses y canadienses han consen-
suado la necesidad de un lenguaje internacional 
que permita unificar las bases de datos alrededor 
del mundo de estas patologías.17-19

Los primeros trabajos se iniciaron en 1990 con 
la Sociedad de Cirugía Torácica (Society of Tho-
racic Surgeons: STS) dirigida por Mauvroudis y la 
European Association for Cardio-thoracic Surgery 
(EACTS) a cargo de Elliot creando la Base de Datos 
de Resultados Quirúrgicos en las Cardiopatía Con-
génita.17-18 

Dentro de sus fundamentos se estableció la ne-
cesidad de utilizar un lenguaje común (nomencla-
tura), la recolección de datos con una base modelo 
y los mecanismos para asegurar y verificar el ingre-
so de los datos. Ambas sociedades formularon en 
1998 el proyecto de creación de la nomenclatura 
internacional, que fue publicada en el 2000 como 
base de datos nomenclatura internacional EACTS-
STS International Nomenclature and Database.19 

En el mismo año la Asociation for European Pe-
diatric Cardiology (AEPC) publica su nomenclatu-
ra denominada European Pediatric Cardiac Code 
(EPCC). En el año 2002 con la necesidad de aunar 
criterios se crea la Sociedad Internacional para 
Nomenclatura pediatra y de CC The International 
Society for Nomenclature of Pediatric and Con-
genital Heart Disease (ISNPCH) que junto la Sub-
comisión Nomenclature Working Group (NWG) 
dirigida por Tchervenkov, desarrollaron el código 
internacional IPCCC (International Pediatric and 
Congenital Cardiac Code) que permitió un mapa 
de entrecruzamiento (cross-map) entre las distin-
tas clasificaciones existentes que se mencionan a 
continuación:20-21-22-23

Gráfico 1. Estimación de crecimiento de la población de pacientes adultos con cardiopatías congénitas 
con respecto a los pacientes pediátricos
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IPCCC versión derivada de Database Projet STS/
EACTS. 

IPCC versión derivada de EPCC del AEPC. 
IPCCC versión Fyler codes of Boston Children`s 

y Harvard University. 
El cross-map que combina las listas de diagnós-

tico de las distintas versiones fue presentado en el 
marco del 4º Congreso Mundial de Cirugía Cardíaca 
y Cardiología Pediátrica realizado en Buenos Aires, 
Argentina, en septiembre de 2005. 

Poder contar con una clasificación de las cardio-
patías única permite poder compartir y comparar 
estadísticas de distintas partes del mundo.

La clasificación por complejidad de la cardio-
patía es también de mucha utilidad para el car-
diólogo.

El grado de complejidad es simple, moderada 
o severa. Cada grupo tiene una evolución distinta, 
con mayor requerimiento de nuevos procedimien-
to terapéuticos cardíacos tanto por hemodinamia 
como quirúrgicos, a lo largo de sus vidas a mayor 
complejidad. 

Lo descripto, genera la necesidad de profesio-
nales multidisciplinarios con conocimientos especí-
ficos y entrenados en el manejo de estos pacientes. 

Esta clasificación está disponible en las Guías 
del ACC/AHA 2008 para el manejo Cardiopatía Con-
génita del Adulto.24

Cardiopatías de Complejidad SIMPLE
• Enfermedad Nativa
• Enfermedad valvular aórtica congénita aislada
• Enfermedad valvular mitral congénita aislada 

(excepto Parachute mitral, Cleft mitral)
• Comunicación interauricular pequeña aislada
• Comunicación interventricular pequeña aislada 

(no asociada a otras lesiones)
• Estenosis pulmonar leve
• Ductus arterioso permeable pequeño
• Enfermedad Reparada
• Ductus arterioso ocluido o previamente ligado
• Comunicación interauricular tipo ostium se-

cundum o seno venoso reparado sin defecto 
residual

• Comunicación interventricular reparada sin de-
fecto residual.

Cardiopatías de Complejidad MODERADA
• Fístulas Aorto-Ventrículo Izquierdo
• Anomalía de retorno venoso pulmonar parcial 

o total
• Defecto septales atrioventriculares (Canal Par-

cial o Completo)
• Coartación de aorta
• Anomalía de Ebstein
• Obstrucción infundibular significativa del Trac-

to de salida del VD
• Comunicación interauricular tipo Ostium Primum

• Ductus arterioso permeable (no cerrado)
• Insuficiencia valvular pulmonar (moderada a 

severa)
• Estenosis valvular pulmonar (moderada a 

severa)
• Fístula /aneurisma del seno de valsalva
• Comunicación interauricular tipo seno venoso
• Estenosis aórtica subvalvular o supravalvular 

(excepto miocardiopatía hipertrófica obs-
tructiva)

• Tetralogía de Fallot
• Comunicación interventricular con:

 - Ausencia de valvas o válvulas
 - Insuficiencia aórtica
 - Coartación de aorta
 - Enfermedad Mitral
 - Obstrucción del Tracto de salida de VD
 - Straddling de válvula tricúspide/mitral
 - Estenosis subaórtica.

Cardiopatías de GRAN Complejidad o SEVERA
• Conducto valvulado o no valvulado
• Cardiopatía congénita cianótica (todas sus 

formas)
• Doble salida de VD
• Síndrome de Eisenmenguer
• Procedimiento de Fontan
• Atresia Mitral
• Ventrículo Único (también llamados doble en-

trada, doble salida, común o primitivo)
• Atresia pulmonar (todas sus formas)
• Enfermedad obstructiva vascular pulmonar
• Transposición de las grandes arterias
• Atresia tricuspídea
• Tronco arterioso / Hemitronco
• Otras anormalidades de la conexión atrioven-

tricular o ventriculoarterial no incluidas arriba 
(por ejemplo crisscross, heterotaxias, isome-
rismos, inversión ventricular).

Programa de atención GUTI-GUCH
Desde el año 2006 en el Hospital de Niños Ri-

cardo Gutiérrez debido a nuestra propia historia 
en el desarrollo del avance del diagnóstico y tra-
tamiento de las cardiopatías congénitas, hemos 
sentido la necesidad de abordar la problemática 
del cardiópata congénito adulto tratando de com-
prender a esta nueva población de sobrevivientes 
con sus necesidades únicas y tan particulares. Así 
nace el consultorio de seguimiento para pacientes 
con cardiopatía congénita del Adulto denominado 
Programa GUTI-GUCH (Gutiérrez–GUCH). Con 3 ob-
jetivos claramente delineados. 

 Objetivo Asistencial
Seguimiento de la cardiopatía congénita, pre-

vención de complicaciones y rehabilitación car-
diovascular. 
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Objetivo Estadístico-Informático
Creación de base de datos relacional específica 

para este grupo de pacientes, gratuita y fácilmente 
compartible con otros centros de atención GUCH. 
Denominada “Registro GUTI-GUCH”. Actualmen-
te disponible para su descarga y utilización regis-
trando la solicitud en precongresoGUCH@gmail.
com (Gráfico 2).

Objetivo Académico
Desarrollo del conocimiento sobre el tema a 

través de ateneos, revisiones bibliográficas y cro-
nogramas de clases, permitiendo en una segunda 
etapa la formación de médicos cardiólogos con co-
nocimiento en cardiopatía congénita del adulto.

Desde el año 2007 hemos logrado la participa-
ción de numerosos centros asistenciales, y con la 
esperanza de sumar a todos los que trabajamos ya 
desde hace tiempo en esto, para compartir todo lo 
que pueda mejorar la calidad de vida de estas per-
sonas. Finalmente se ha logrado generar una base 
de datos multi institucional creciente, en pacientes 

y en datos, que nos permiten investigar caracterís-
ticas propias de esta población.25

El Registro GUTI-GUCH cuenta con 1604 pa-
cientes en seguimiento, el 48,5% de estos tienen 
complejidad moderada y un 21,4% complejidad 
severa. El segundo diagnóstico más frecuente es 
la Tetralogía de Fallot detrás de la comunicación 
interauricular. Existen 86 pacientes con ventrícu-
lo único, siendo este el diagnóstico más frecuente 
dentro de las cardiopatías de complejidad severa. 
La mortalidad en el seguimiento es del 3% (Datos 
analizados en febrero del 2016).

Es interesante mostrar como la clasificación por 
complejidad de la cardiopatía ayuda a discriminar 
la evolución. Podemos ver la mayor necesidad de 
cirugía reparadora a mayor complejidad de la car-
diopatía (Gráfico 3) y también la necesidad de re-
cirugía (Gráfico 4). 

El análisis específico por cardiopatía es posible 
una vez logrado un número adecuado de pacien-
tes. Por ejemplo en Tetralogía de Fallot operada 
con 158 pacientes en seguimiento podemos ob-

Gráfico 2. Base de datos Guti-Guch
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servar que el 50% tiene indicación de recirugía a 
los 40 años desde la cirugía reparadora (Gráfico 5).

Con el avance y la innovación en tecnología in-
formática la aparición de sistemas de interpreta-
ción de datos no estructurados para la utilización 
en salud, permite el análisis en tiempo real de to-
dos los datos fisiológicos del paciente (signos vi-
tales, electrocardiograma, electroencefalograma 
monitores cardíacos etc) denominada BIG DATA 
en medicina.

En un futuro cercano podremos lograr utilizar 
la Big Data en este campo de la cardiología tan he-
terogéneo. Una de las promesas de la Big Data en 
medicina es acelerar el reconocimiento de la hete-
rogeneidad de la enfermedad y crear nuevas dis-
tinciones utilizando un gran número de mediciones 
en una gran población de pacientes.26

Formación GUCH
La atención de pacientes adultos con cardiopa-

tía congénita en centros especializados ha demos-
trado disminución de la mortalidad.27

En 1996 la Sociedad Cardiovascular Canadien-
se publicó el consenso sobre las cardiopatías con-
génitas del adulto. Este informe fue el primero en 
su clase.28

Canadá es un modelo a seguir en la organiza-
ción del sistema de salud para el seguimiento y tra-
tamiento de pacientes GUCH. 

Se calcula que por cada 10 millones de habitan-
tes se necesita 1 centro de alta complejidad para la 
atención de pacientes GUCH, En la Argentina serían 
necesarios al menos 4 centros de alta complejidad 
para la atención del congénito adulto. 

Es urgente abastecer al sistema de salud con 
personal capacitado en la atención de las cardiopa-
tías congénitas del adulto, estos pueden ser cardió-
logos infantiles que reciban un entrenamiento en 
las patologías cardiacas adquiridas por el término 
de 2 años, o pueden ser cardiólogos de adultos que 
se entrenen en cardiopatías congénitas durante 2 
años. Los requisitos necesarios para este entrena-
miento están muy bien definidos en la literatura. 
Por este motivo Hospital de Niños ha incorporado 
desde este año el “Programa avanzado de Cardio-
patías Congénitas del Adulto” avalado por la Uni-
versidad de Buenos Aires, destinado a cardiólogos 
de adultos interesados en la temática GUCH, Reso-
lución UBA N° 070/16.

CONCLUSIONES
Ha llegado el momento en repensar la forma-

ción del cardiólogo adulto en lo que respecta a las 
cardiopatías congénitas. Es el momento también 
de tomar decisiones estratégicas en política de sa-
lud para responder a esta demanda creciente. 

Gráfico 3. Libre de cirugía reparadora

Gráfico 4. Requerimiento de cirugía reparadora

AÑOS DE VIDA

EDAD EN AÑOS

Gráfico 5. Necesidad de cirugía en Fallot

AÑOS DE VIDA
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Recordando el poema de Martin Neimöller que 
describe como un problema que necesita solucio-
nes, pero que inicialmente desoímos porque no 
nos afecta, finalmente lo hace. 

Todos tarde o temprano nos enfrentaremos 
con este nuevo tipo de paciente.

Abreviaturas
CCA: cardiopatías congénitas del adulto.
GUCH: Grown Up Congenital Heart disease.
IPCCC: International Pediatric and Congenital Car-

diac Code.
STS: Society of Thoracic Surgeons.
EACTS: European Association for Cardio-thoracic 

Surgery.
AEPC: Asociation for European Pediatric Cardio-

logy.
EPCC: European Pediatric Cardiac Code.
GUTI-GUCH: Gutierrez-GUCH.
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