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INTRODUCCIÓN
La cardiopatía congénita del adulto (CCA) es 

uno de los subgrupos de mayor crecimiento en los 
últimos años dentro de la cardiología.1,2

Se estima que el 5 al 10% de los pacientes con 
CCA desarrollarán Hipertensión Pulmonar (HP) en 
su evolución,3,4 siendo en la actualidad la causa 
más frecuente de Hipertensión Arterial Pulmonar 
(HAP) después de las enfermedades del tejido co-
nectivo.5,6 Su aparición se relaciona con peor pro-
nóstico para el paciente.

El objetivo del presente artículo es revisar y 
describir la HAP en el paciente con cardiopatía 
congénita del adulto y analizar su impacto en la 
sobrevida.

Palabras clave: Guch (Grown Up Congenital 
Heart disease), CCA, cardiopatía congénita del 
adulto, cardiopatía congénita, Hipertesión Arte-
rial Pulmonar , hipertensión pulmonar.

PREVALENCIA
Según los datos de nuestro Registro para car-

diopatía congénitas del adulto GUTI-GUCH del 
2016 sobre 1604 pacientes en seguimiento, un 
70% era portador de una cardiopatía con Alto ries-
go para desarrollar HAP,7 descriptas en la Tabla 1.

El trabajo publicado por Hoeper y col. en 2016 
estima una prevalencia de HAP por CCA de 25 por 
millón de personas.8 Según el Registro Holandés 
de cardiopatías congénitas “CONgenital CORvitia” 
(CONCOR) la prevalencia actual de la HAP en adul-
tos con CC es del 4,2%, observando una inciden-
cia del 6,1% de HAP en los pacientes que tenían 
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antecedentes de defectos septales, disminuyendo 
al 3,3% en aquellos operados previamente. El Sín-
drome de Eisenmenger (S.E.) representó el 1,1% 
de la totalidad de la base de datos compuesta por 
5.970 registros.9-10 

En el Euro Heart Survey (EHS) el 28% de los 
pacientes registrados era portador de HP, este 
porcentaje inesperadamente alto fue probable-
mente por el elevado número de enfermos (83%) 
que eran derivados a centros de referencia que 
participaron de la encuesta.11 

Los datos del Registro GUTI-GUCH muestran 
una incidencia de HP del 4,2% y los clasificados 
dentro del Grupo 1 (HAPG1) del 3,8% siendo 
coincidentes con los datos previamente publi-
cados por el CONCOR. Los pacientes con S.E. re-
presentan el 1,8% (29 pacientes) de la muestra 
global, porcentaje mucho mayor que los datos 
del CONCOR.7 

Este hecho podría deberse al menor acceso 
a la cirugía cardíaca correctora infantil en Argen-
tina  en las décadas pasadas, generando mayor 
números de pacientes con S.E. que en países de-
sarrollados como Holanda. Extrapolando estos 
los datos obtenidos con la población Argentina, 
y considerando por cálculos previos que exis-
ten 120.000 pacientes adultos con cardiopatías 
congénitas, estaríamos frente a una importan-
te grupo de pacientes gravemente enfermos, de 
aproximadamente 4.500 hipertensos pulmonares 
grupo 1 por cardiopatía congénita, que tienen que 
ser detectados y tratados a tiempo con medica-
ción específica. 
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Clasificación de la hipertensión pulmonar  
en las Cardiopatías Congénitas

Los pacientes con CCA pueden presentar HP 
que de acuerdo a la etiología congénita que pre-
senten se van a agrupar según la clasificación de 
Niza en: 

Grupo 1 (HAPG1) HAP secundarias a cardio-
patías congénitas, Grupo 2 HP por lesiones del 
corazón izquierdo, lesiones obstructivas o cardio-
miopatías congénitas que determinan HP y Grupo 
5 HP con mecanismos multifactoriales como las 
HP segmentaria.7 

A su vez a los pacientes pertenecientes al gru-
po 1 (HAPG1) secundario a Cardiopatías congéni-
tas se clasifican en cuatro subgrupos o fenotipos.

Subgrupo 1 (SG1) - Síndrome de Eisenmenger. 
Caracterizado por shunt reverso o bidireccional a 
través de un gran defecto septal generalmente 
comunicación interventricular y como resultado 
del aumento de la Resistencia Vascular Pulmonar 

1. Síndrome de Eisenmenger
Incluye todos los defectos grandes intra o extracardíacos que presentaron inicialmente shunts sistémico-pulmonar, 
que progresaron con el tiempo a elevación severa de la RVP con la aparición del shunt reverso pulmonar-sistémico o 
Bidireccional, cianosis, eritrocitosis secundarias etc.
2. Shunts de izquierda-derecha: (sistémico-pulmonar)
Incluyen defectos moderados a grandes, la RVP esta incrementada leve a moderamente, el shunt sistémico-pulmonar 
es prevalente y la cianosis no es una característica. Pueden ser:
 - Defectos Corregibles
 - Defectos No Corregibles
3. HAP coincidente con pequeños defectos septales cardíacos
La elevación de la RVP no se debe a estos defectos, la clínica es muy similar a la HAP idiopática. “Está contraindicado 
cerrar estos defectos”.
4. HAP luego de cirugía correctora del defecto congénito cardíaco
La cardiopatía congénita fue reparada pero la HAP persiste inmediatamente luego de la cirugía o reaparece pasados 
meses o aún años de la fecha quirúrgica, en ausencia de lesiones residuales significativas. Es el subgrupo de peor 
evolución.

Tabla 2. Clasificación Clínica de la Hipertensión Arterial Pulmonar asociada a cardiopatías congénitas

HAP= Hipertensión arterial pulmonar; RVP= Resistencia vascular pulmonar.

Tabla 1. CardiopatÍas con Riesgo de desarrollar Hipertensión Arterial Pulmonar (HAP)

• Defectos septales interauriculares aislados o acompañante de otros defectos (CIA con Insuficiencia o 
estenosis mitral, Ductus, entre otras).

• Defectos septales interventriculares aislados o acompañante de otros defectos (CIV, TGV con CIV, AP 
con CIV, DSVD, entre otras).

• Comunicación entre aorta y arteria pulmonar o sus ramas (Ductus, Ventana aorto pulmonar, tronco 
arterioso común , hemitronco , secuestro pulmonar, colaterales aortopulmonares).

• Anomalía del retorno venoso pulmonar total o parcial (ATRVP-APRVP. Cimitarra).
• Defecto de los cojinetes endocárdicos (Canal AV).
• Cardiopatías complejas: circulación univentricular (ventrículo único-atresia tricuspídea, sin obstruc-

ción en la arteria pulmonar).
• Antecedentes de Anastomosis Subclavio pulmonar(BlalockTaussig clásica) o Aorto pulmonar (Potts; 

Watterston).

(RVP) que supera a la resistencia Vascular Sistémi-
ca (RVS). Presenta cianosis de reposo.

Subgrupo 2 (SG2) - Shunts de izquierda-de-
recha: (sistémico-pulmonar) a través de un de-
fecto septal grande o moderadamente grande, 
usualmente una comunicación inter auricular, 
con una mínima a moderada elevación de la RVP. 
Estos defectos pueden ser corregibles o no co-
rregibles y se caracterizan por no presentar cia-
nosis en reposo.

Subgrupo 3 (SG3) - Hipertensión arterial pul-
monar coincidente con pequeños defectos septa-
les cardíacos. CIV menor a 1 cm y CIA menor de 
2 cm. 

Subgrupo 4 (SG4) - Hipertensión arterial pul-
monar persistente o recurrente luego de cirugía 
correctora del defecto congénito cardíaco. Es-
ta puede persistir o presentarse inmediatamen-
te luego de la cirugía y en otros casos aparecer 
alejada en años en el seguimiento.12 Ver Tabla 2. 
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Dificultades en el diagnóstico de HAP en CCA
 Identificar una presión media de Arteria Pul-

monar (PmAP) > 25 mmhg con una presión nor-
mal en la Aurícula Izquierda “No” es suficiente 
para establecer el diagnóstico de Enfermedad 
Vascular Pulmonar (EVP) en el paciente con CCA. 
En todos los pacientes con Shunt la estimación 
exacta del Flujo Pulmonar (Qp) y el flujo sistémico 
(Qs) es muy importante para cálculos de Resisten-
cia Vascular Pulmonar (RVP). Para cuantificar la 
magnitud del shunt y decidir el cierre del defecto, 
se debe  conocer también el índice de Resisten-
cia Vascular Pulmonar (iRVP) dato fundamental 
para los pacientes con CCA, que se calcula con la 
siguiente fórmula.

                Presión media        Presión de 

iRVP= 
   deAP (PmAP)    

–
   media de AI   

U.Wood x m2

                    Flujo pulmonar indexado

La presión media de arteria pulmonar (PmAP) 
puede estar incrementada por el hiperflujo pul-
monar en los shunts sistémico-pulmonares pero 
sin un aumento importante de la iRVP determi-
nando que no existe aún enfermedad vascular 
pulmonar (EVP), asimismo en los pacientes con 
bajo flujo pulmonar como el Fontan el iRVP puede 
estar aumentado sin incrementar la PmAP. Se lo 
observa  en la Figura 1 donde pacientes con alto 
flujo pulmonar, > 25 de PmAP pero con iRVP ba-
ja < 4 U.Wood (zona verde oscura=HAP sin EVP) 
son defectos corregibles. Menor flujo pulmonar 
con PmAP por encima de 25 e iRVP elevado (zona 
roja= HAP con EVP) defectos no corregibles. Una 
zona de transición entre las dos previas llamada 
Bordeline (entre los 4 y los 8 de iRVP) donde se 
decidirá si el defecto cardíaco es corregible de 
acuerdo a las características clínicas del pacien-
te (Tabla 3) y finalmente pacientes con bajo flujo 

pulmonar que nunca van a elevar la PmAP pero 
si iRVP como algunos Fontan (zona violeta - Figu-
ra 1). Los cálculos obtenidos por termodilución 
(Swan Ganz) nunca deben ser usados en pacien-
tes CCA con shunt intracardíacos.13

Evolución HAP en CCA
Los pacientes con CCA con HAP tiene mejor 

sobrevida que los enfermos con HAP idiopática, 
sin embargo comparados con pacientes con CCA 
sin HAP, son más sintomáticos, duplican la morta-
lidad y triplican los costos hospitalarios.14-15 

El análisis de sobrevida de  los pacientes con 
CCA teniendo en cuenta la presencia o no de 
HTP ,realizado en el año 2016, con los datos de 
la base GUTI-GUCH confirman estos datos (Fi-
gura 2). 

La evolución de los pacientes con HAP en 
CCA discriminada por subgrupos es diferente, 
siendo los de peor evolución el Subgrupo 3 y el 
subgrupo 4.16

Grandes estudios retrospectivos han reportado 
una mejor evolución en los enfermos pertenecien-
tes al Subgrupo 1-(Síndrome de Eisenmenger). Sin 
embargo, estos trabajos no consideraron el sesgo 
de pacientes pediátricos con S.E. que no llegan a 
la vida adulta y por lo tanto no forman parte de la 
base de datos para el análisis de este subgrupo. 
Reportes actuales muestran alta mortalidad en 
adultos con S.E. con una edad media 34,5 años. 
Las perspectivas de supervivencia no parecen ha-
ber mejorado considerablemente en las últimas 

Tabla 3. Criterios para cierre de Shunts en 
pacientes con hipertensión arterial pulmonar 
asociados a defectos congénitos cardíacos

 iRVP, U. Wood/m2 RVP, U.Wood Corregible

 < 4 < 2,3 Si

 > 8 > 4,6 No

 4 - 8 2,3 - 4,6 Evaluar  
   según paciente

iRVP = índice de Resistencia vascular pulmonar; 
RVP= Resistencia vascular pulmonar.

Figura 1. Índice de resistencia vascular 
pulmonar, su relación con el flujo pulmonar y la 
presión media de arteria pulmonar
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décadas en los pacientes no tratados. Esto ava-
la la implementación de una estrategia de trata-
miento proactivo más agresivo en este grupo de 
enfermos.17

TRATAMIENTO
Las drogas específicas para el tratamiento de 

la HAP han experimentado un crecimiento verti-
ginoso durante la última década, todas ellas es-
tán orientadas hasta el momento hacia alguna de 
las a tres vías fisiopatológicas claves para la HAP 
que son: 1) vía del óxido nítrico (Sildenafil, Ta-
dalafil, Riociguat, 2) vía de las prostaciclinas (Ilo-
prost, Treprostinil, epoprostenol, selexipag), y 3) 
vía de las endotelinas. (Bosentan, Ambrisentan y 
Macitentan). 

Hasta la actualidad son las tres vías clásicas del 
tratamiento actual de la HAP. Se está investigan-
do una cuarta vía, las drogas antiproliferativas. 
Contar con este nuevo arsenal terapéutico para 
el manejo de los pacientes es muy esperanzador. 
Recordar que los bloqueantes cálcicos están con-
traindicados en los pacientes con HAP por cardio-
patía congénita. 

CONCLUSIONES 
La Hipertensión Pulmonar es una complicación 

frecuente de las cardiopatías congénitas,y es una 
de las principales causas de mortalidad. El diag-
nóstico precoz y la identificación de pacientes de 
alto riesgo permitirán el tratamiento adecuado, 
para lograr una mayor sobrevida en este grupo 
particular de pacientes.
Abreviaturas
CCA: Cardiopatías Congénitas del Adulto.
GUCH: Grown Up Congenital Heart disease.
IPCCC: International Pediatric and Congenital Car-
diac Code.
STS: Society of Thoracic Surgeon.
EACTS: European Association for Cardio-thoracic 
Surgery.
AEPC: Asociation for European Pediatric Cardio-
logy.
EPCC: European Pediatric Cardiac Code.
GUTI-GUCH: Gutiérrez-GUCH.
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