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Introduccion

El estudio y el tratamiento de las cardiopatias congénitas del adulto tiene sus origenes desde
que se advirtid que la supervivencia de los nifios nacidos con esta patologia aumentaba gracias
a los progresos en su diagndstico y tratamiento. En 1947, Helen B. Taussig publica el libro Congenital
Malformation of The Heart iniciando el estudio sistematizado de las cardiopatias congénitas. Afios antes,
en 1938, Robert E. Gross realiza la primera ligadura del conducto arterioso permeable y, en 1944, Helen B.
Taussig y Alfred Blalock efecttian en una nifa ciandtica con tetralogia de Fallot, la primera fistula sistémico
pulmonar logrando la mejoria clinica de la paciente. Luego, en 1953, se utilizé por primera vez la bomba
corazén-pulmén de Gibbon para la reparacion bajo vision directa de una comunicacién interauricular,
comenzando asf la correccién quirdrgica no solo de los defectos congénitos del corazén, sino de toda la

patologia cardiovascular.

Por todo lo descrito y ante la aparicién de una nueva poblacion de pacientes, en 1984 se funda
la International Society for Adult Congenital Heart Disease (ISACHD), una organizacion sin fines de lucro
para promover, mantener y buscar la excelencia en el cuidado de adultos con enfermedad cardiaca
congénita en todo el mundo. El afio 2001, el reporte de la American Heart Association, estimé que el
85% de los niflos que nacen con una cardiopatia alcanzan la vida adulta y, por primera vez, el nimero
de adultos con cardiopatias congénitas supera al de los nifios . El 2012, el American Board of Medical
Specialties aprobd el establecimiento de una nueva subespecialidad con necesidad de certificacion:

especialista en Cardiopatias Congénitas del Adulto.

Una poblacion creciente

El desarrollo de las nuevas técnicas de diagndstico, de nuevos métodos de intervencion y de
tratamiento quirdrgico han prolongado la supervivencia de los niflos que nacen con una cardiopatia
congénita (CC) ", llegando a alcanzar edades que no eran posibles anteriormente. La supervivencia
de los pacientes con CC depende de qué tan complejo es el defecto, cuando se diagnostica y como es
tratado. Con la mejora del tratamiento de las CC se ha originado una poblacién de adolescentes y adultos
que alcanza mejoria de la clase funcional, de la calidad de vida y del pronéstico. Otro grupo de pacientes
con CC no reciben ningun tratamiento, o no son diagnosticados en etapas tempranas de la vida, llegando
alaadultez presentando sintomatologia de alteraciones cardiovasculares propias de la historia natural de

la enfermedad.

Porlotanto, los pacientesadultos con CCson aquellos pacientes que fueron sometidosaalgun

tipo de tratamiento en lainfancia comointervencionismo o cirugiay aquellos supervivientes naturales
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de su patologia. Muchos de estos pacientes que sobreviven,
presentan lesiones residuales, secuelas, complicaciones que
pueden evolucionar durante la vida adulta y presentarse como
alteraciones eléctricas, enfermedades valvulares, cortocircuitos
persistentes,  disfuncion  miocdrdica, lesiones vasculares,
alteracién de los materiales protésicos implantados, infecciones
como endocarditis, alteraciones tromboembdlicas, alteraciones
extracardiacas con afeccion a diversos o6rganos y sistemas,

alteraciones psicolégicas y muerte prematura (Tabla 1) ¢,

Poblacion afectada

Elinforme de la 32.2 Conferencia de Bethesda el afio 2001,
estimd que habia alrededor de 2800 adultos con cardiopatias
congénitas por cada millén de habitantes, mas de la mitad de
ellos con defecto de complejidad moderada o alta ©. Se estima
que aproximadamente 1 millén de nifos y 1,4 millones de adultos

estadounidenses viven con una CC y este nimero esté previsto

que contintie en ascenso a un ritmo de 5% por afo 7. Se estima
que el nimero de adultos con cardiopatias congénitas que viven
actualmente en Europa sea de 1 millon de pacientes ©.

Diversos trabajos han establecido que la incidencia de las
CC es de aproximadamente 0,8%, con un rango que va de 0,4 a
1,2% ©', las variaciones dependen del momento del estudio, de
la poblacién y de los métodos diagnésticos. Dentro de los tipos,
las acianéticas son las mas frecuentes, representando un 83%
de todas las cardiopatias congénitas, y las ciandticas un 17% 2,
En el Perd tenemos pocos trabajos sobre la incidencia de CC, en
el estudio de Olortegui y Adrianzen del afio 2007, calcula una
incidencia de 8 por 1000 nacidos 2. Seguin el censo de poblacion
del Perti del afio 2017 ", nacieron alrededor de 600 000 nifos,
entonces aproximadamente nacen en el Peru alrededor de 4000
nifios por afio con alguna cardiopatia que va a requerir algun tipo
de atencion médica y muchos de ellos llegaran a la edad adulta
con necesidades de atencién médica especializada. En el Pert se
desconoce el nimero de pacientes adultos que son portadores

Tabla 1. Clasificacion de los residuos, secuelas y complicaciones de las cardiopatias congénitas

Cambios electrofisiol6gicos permanentes

Alteraciones electrofisiolégicas

Arritmias y defectos de la conduccién

Malformaciones intrinsecas de las valvulas

Alteraciones valvulares

Secuelas de intervenciones anteriores

Efectos hemodinamicos sobre valvulas normales

Residuos no corregidos

Cortocircuitos persistentes

Secuelas de procedimientos terapéuticos

Alteraciones estructurales

Disfuncion miocardica

Hipertrofia y remodelamiento

Isquemia perioperatoria

Estenosis congénitas y adquiridas

Alteraciones vasculares

Hipertensiéon pulmonar o sistémica

Aneurisma, diseccion o rotura

Alteraciones de materiales protésicos

Endocarditis

Complicaciones infecciosas

Parches, valvulas, conductos

Vasos arteriales o fistulas

Estructuras extravasculares

Trombosis intravascular

Fendmenos tromboembdlicos

Tromboembolia pulmonar o sistémica

Desarrollo psiquico y fisico

Organos de los sentidos

Estructura osteomuscular

Alteraciones extravasculares

Sistema nervioso central

Denticién

Otros érganos y sistemas

Fuente: Cardiopatias congénitas del adulto: residuos, secuelas y complicaciones de las cardiopatias congénitas operadas en la infancia. José

Maria Oliver Ruiz. Rev Esp Cardiol 2003;56(1):73-88.
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Cardidlogos con
certificacion en
cardiopatia congénita

Servicios
Ecocardiografia
Hemodinamica
Electrofisologia
Imagen cardiaca
Odontologia
Informatica

Equipos multidisciplinarios
Hipertension pulmonar
Falla cardiaca y trasplante
Rehabilitacién cardiaca
Patdlogos y genetistas
Asistencia social/psicologia
Ginecélogos con
especialidad en alto
riesgo obstétrico

Cirujanos cardiacos
congénitos

Anestesiologos con
experiencia en cardiopatia
congénita

Enfermeras con experiencia
en cardiopatia congénita

Figura 1. Equipo multidisciplinario en el manejo del adulto con cardiopatia congénita

de alguna CC, si nos guiamos por las estimaciones de la 32.2
Conferencia de Bethesda, debe existir casi 90 000 adultos
portadores de esta patologia.

Desafios en la atencion del paciente
adulto con cardiopatia congénita

Con el trascurso de los aios tenemos cada vez mayor
incremento de pacientes adultos afectados con CC; por lo que hay
que considerar: ;qué necesidades nuevas se estan produciendo?,
;cdmo se deben planificar estos nuevos requerimientos?, ;como
encontrar soluciones a esta nueva problematica de salud? Para
conocer el nimero de pacientes con cardiopatia congénita que
llegard a la edad adulta en los proximos afos, se debe conocer
primero el nimero de nifios que nacen con una CC en nuestra

poblacién; luego, determinar el nimero de pacientes sometidos

a algun tipo de tratamiento y sus niveles de supervivencia.
Todo ello permitira determinar las necesidades de recursos y su
distribucion en los diferentes niveles de atencién de la salud.

La importancia de este grupo poblacional se refleja
en la publicaciéon de guias de practica clinica que se van
actualizando peridédicamente "“'”), reconociendo los avances
en el cuidado de la creciente poblacién de adultos con CC. Hoy
en dia existen pocas instituciones dedicadas a la atencion del
adulto con CG; y, la ensefianza de esta patologia, como parte
de la preparacion del cardidlogo de adultos, es aun escasa en
la mayoria de los centros cardioldgicos.

Necesidad de recursos

Hay una creciente demanda de recursos de salud por parte
de este grupo de pacientes, que se traduce en mayor nimero
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de consultas médicas, de hospitalizaciones, de procedimientos
hemodindmicos, de cirugias cardiacas y otros '8!, Son pacientes
que, enocasiones, han sido sometidos a multiples cirugias, multiples
intervenciones, hospitalizaciones frecuentes, con afecciones de
otros érganos y sistemas; lo que requiere el trabajo conjunto de
multiples especialidades en forma sincronizada (Figura 1).

En concordancia con los desafios presentes y futuros,
en el Instituto Nacional Cardiovascular (INCOR-EsSalud) de
Lima-Peru (centro de referencia nacional), se cre6 el afio 2019 el
Comité Multidisciplinario Para el Manejo de la Patologia Cardiaca
Congénita del Adulto; y, entre septiembre del 2010 a julio del
2020 se han sometido a tratamiento quirdrgico mas de 500
pacientes adultos con CC de diversa complejidad (que incluyen
cinco sometidos a trasplante cardiaco), cifra aun insuficiente dada
el aumento creciente de esta poblacion.

Conclusiones

La CC del adulto es una entidad clinica que aumenta
continuamente, con nuevas problematicas y nuevos desafios.
Estd presente en el paciente desde antes de nacer y la tendra
hasta el momento en que muera, por lo que su manejo debe
involucrar a un equipo multidisciplinario para el manejo éptimo
de este grupo especial de pacientes; por ello es importante la
creacion de centros de referencia especializados.

Ha llegado el momento de preparar al sistema de
salud para este grupo creciente de pacientes que requieren
atencion permanente, integral y altamente especializada.
Lamentablemente, en la actualidad no existen suficientes
especialistas ni centros de atencidn que estén capacitados para

asumir este reto en nuestro pais.
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