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I INTRODUCCION

La enfermedad cardiaca congénita es el defecto de nacimiento mas comun. Las
Cardiopatias congénitas del adulto han incrementado consistentemente vy
dramaticamente en las ultimas décadas y se anticipa continuaran haciéndolo hasta el
afo 2050'. Se estima que 1.4 millones de personas habitan en los Estados Unidos
actualmente con esta patologia, ya que estos sobreviven hasta la adultez?. El deterioro
de las reparaciones quirurgicas realizadas en la nifiez combinado con la instauracion
inevitable de enfermedad cardiaca adquirida, prometen aumento en la demanda
asistencial de estos pacientes en la edad adulta. Sin embargo, los avances médicos no
han sido paralelos al incremento de su prevalencia, y muchos de estos pacientes

progresan a falla cardiaca que culmina en muerte.

Il. MARCO TEORICO

A. Antecedentes: Definicion y Clasificacion de las Cardiopatias Congénitas

del Adulto (CCA).

Las cardiopatias congénitas del adulto se definen como la persistencia de cualquier
defecto estructural en el corazén y/o grandes vasos posterior a los 18 anos de edad. Su
prevalencia ha incrementado en las 2 ultimas décadas en Estados Unidos, Asia y
Europa. Gracias a los avances, los pacientes con Cardiopatia Congénita del Adulto
(CCA) superan numéricamente a sus contrapartes pediatricos. A pesar de tratamiento
médico Optimo y/o quirdrgico estos progresan hasta falla cardiaca avanzada. Debido a

esto, aquellos que son tratados en centros especializados exhiben mejor sobrevida.



De acuerdo a aspectos anatomicos, la Sociedad Europea de Cardiologia?® clasifica
a las cardiopatias congénitas pueden clasificarse en leve, moderadas o
severas/complejas. Incluiremos en esta revision aquellas CCA, reparadas o no. A

continuacion, las enumeramos:

e Cualquier CCA asociada a enfermedad vascular pulmonar (Eisenmenger)

e Cualquier cardiopatia congénita cianégeno

e Ventriculo de doble salida

e Circulacion de Fontan

e Arco aértico Interrumpido Atresia Pulmonar

e Transposicion de grandes arterias

e Corazdén univentricular (doble entrada de VD/VI, atresia mitral/tricuspidea,
sindrome de corazén izquierdo hipoplasico, fisiologia univentricular)

e Tronco arterioso

e Otras anormalidades AV complejas y conexion ventriculoarterial (sindromes de

heterotaxia, inversion ventricular, etc).

Estos constituyen una combinacion de shunts, lesiones obstructivas, hipoplasia
de cavidades, y conexiones arteriales o venosas anormales: creando una fisiologia
peculiar y compleja en cada paciente. Cada paciente debe considerarse de manera
individual, ya que pequenas diferencias en el tamaino del defecto septal o la via de
salida pueden causar un impacto significativo a la fisiologia. Estos pueden dividirse

en dos grupos: los reparados o no.



B. Mortalidad de las Cardiopatias Congénitas Complejas del Adulto

Gracias a los avances en cardiologia pediatrica y cirugias cardiacas, las CCCA han
experimentado un descenso acusado en mortalidad, llegando hasta la adultez®. Las
ventajas en la supervivencia son mas marcadas en pacientes diagnosticados con
cardiopatia congénita compleja con alrededor del 90% de los nifios que alcanzan la
edad adulta.* Se ha observado ademas un incremento en la edad de muerte de ellos,
con supervivencias reportadas hasta de >90% posterior a la infancia.® Sin embargo, en
comparacion a sus pares, los adultos con CCCA exhiben mayor morbimortalidad.

Las causas principales de muerte en estos pacientes son de origen cardiaco e
incluyen muerte subita, falla cardiaca congestiva, arritmias y mortalidad perioperatoria®.
Sin embargo, se ha reportado que antes de la edad de 50 afos, las muertes son
infrecuentes, siendo la endocarditis en este grupo etario la causa mas frecuente.

Al alcanzar la adultez y especialmente después de los 50 afios®, estos sufren de
comorbilidades no cardiacas. Se han descrito malignidad, etiologias vasculares,
neumonia, enfermedad vascular cerebral como causas de muerte en estos pacientes.

Entre las causas mas importantes de mortalidad en estos pacientes tenemos:

i. Endocarditis

En la poblacion general, la incidencia de endocarditis infecciosa se ha mantenido
sin cambios durante las ultimas 4 décadas. Sin embargo, entre los adultos con CCCA,
con su aumento en la poblacion y la implementacion de uso de dispositivos
intracardiacos susceptibles a infecciones, la incidencia ha ido en aumento.

Actualmente, la incidencia de endocarditis infecciosa en pacientes con CC varia entre



1,4 y 11,5 casos por 1000 pacientes-afio.® Las complicaciones mas frecuentes de la
endocarditis infecciosa son la regurgitacion/estenosis valvular (30 %), la insuficiencia
cardiaca (23 %) y la embolia sistémica (20 %). La tasa de complicaciones y la
mortalidad temprana asociadas con la endocarditis infecciosa en pacientes con CCCA
mostraron una disminucion modesta del 9 % a alrededor del 7 % en las ultimas 2
décadas, posiblemente como resultado de mejores diagnosticos, que incluyen
ecocardiografia, tomografia computarizada y tomografia por emision de positrones,
tratamiento quirurgico mas temprano y eficiente y mejor manejo de los antibiéticos. El
enfoque principal debe estar en la prevencidn con atencion a la educacion, la vigilancia

dental y la prevencion de infecciones de la piel.’

ii. Comorbilidades

Con la edad, el paciente con CCCA puede desarrollar una enfermedad
cardiovascular adquirida, como hipertension, dislipidemia y diabetes mellitus. Esto
puede tener un impacto adicional en el sustrato, la fisiologia y la anatomia anormales,
lo que aumenta el riesgo de disfuncidn ventricular, alteraciones del ritmo e insuficiencia
cardiaca. La hipertension, que ya es muy prevalente en la poblacion general, parece
estar alin mas presente en los pacientes con CCCA8, especialmente en los varones
con coartacion aortica reparada y en los pacientes con enfermedad renal asociada a la
CC ciandtica. La obesidad, asociada a hipertension, resistencia a la insulina vy
dislipidemia, se ha convertido en un problema creciente en la poblacion con CCCA, con
una prevalencia del 54% de pacientes con indice de masa corporal >25 kg/m2 y del

20% con indice de masa corporal >30 kg/m2.6:7:8



No esta claro si los tumores malignos son una amenaza futura para los adultos
con cardiopatia congénita debido a la radiacion excesiva en el periodo de alta
susceptibilidad de la infancia; por ejemplo, se han utilizado =33 mSv en nifilos con
atresia tricuspidea®. Sin embargo, se han publicado resultados contradictorios. El grupo
de Toronto no detectd un exceso de cancer en 4000 pacientes, con al menos 1
cateterismo, mientras que un estudio israeli encontré un exceso de riesgo de cancer,
siendo los mas comunes el linfoma y el melanoma. Mejores equipos y métodos de
proteccion junto con un mayor uso de Las imagenes de resonancia magnética y las
decisiones guiadas por ecocardiografia reduciran la exposicion a la radiacién y el riesgo
posterior de cancer.

A pesar de la heterogeneidad en los criterios de inclusion, Muchos estudios han
encontrado mayores tasas de cardiopatia isquémica en pacientes pediatricos/adultos
jovenes con cardiopatia coronaria, documentando aumento en las tasas de infarto de
miocardio/sindrome coronario agudo con la edad. El mayor riesgo se ha evidenciado en
las mujeres con CCCA.

La EAC en la ACHD probablemente se deba a una interaccion entre los factores
de riesgo cardiovascular convencionales y los factores predisponentes relacionados
con la cardiopatia coronaria, incluidas las anomalias coronarias y la disfuncion
endotelial. La etiologia relacionada con la cardiopatia coronaria probablemente
subyace a un mayor riesgo en la edad adulta temprana, antes de que los factores de

riesgo convencionales provocan una aterosclerosis significativa.



iii. Arritmias

Estas constituyen una de las causas mas frecuentes de morbi-mortalidad. Se
presentan mas frecuentemente en cardiopatias congénitas complejas.” Estas pueden
representar los defectos intrinsecos o pueden adquirirse posterior a la fibrosis cicatricial
inducida por la cirugia o cambios volumétricos en las cavidades intracardiacas. Se ha
reportado que hasta 25% de los pacientes con CCCA sufren taquiarritmias atriales y/o
ventriculares,® siendo la taquicardia por reentrada intranodal la mas frecuentemente
descrita.

Las bradicardias sintomaticas pueden amenazar la vida y requieren implantacion
de marcapasos en 4% de los pacientes con anomalia de Ebstein y Transposicion
Corregida de grandes arterias.®

La disfuncion del nédulo sinoauricular también es un trastorno comun en adultos
con CCCA, causado por sindromes de isomerismo con nodulos sinoauriculares
duales/ausentes o causado por un traumatismo quirurgico directo en su arteria durante
procedimientos quirurgicos, como los procedimientos de Mustard, Senning, Glenn y
Fontan. Los sintomas, las bajas frecuencias de reposo o las pausas de mas de 3
segundos son indicaciones estandar para la terapia de estimulacion. De manera
similar, la terapia con marcapasos esta indicada para el bloqueo auriculoventricular en
la CCA, causado por el desplazamiento del nddulo auriculoventricular en la
transposicidn congénitamente corregida de las grandes arterias y la comunicacion
interauricular o por estrés mecanico o hipoxico en procedimientos quirurgicos e

intervencionistas.
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La carga de arritmias y bradicardias es alta, por ejemplo, en la tetralogia de
Fallot, hasta un tercio de los pacientes con tetralogia reparada desarrollan
taquiarritmias auriculares sintomaticas en la edad adulta, el 10 % desarrollan arritmias
ventriculares de alto grado y el 5 % de los pacientes de Fallot requieren marcapasos®.
Después de las reparaciones de Senning o Mustard para la transposicidon de las
grandes arterias, se produce una pérdida del ritmo sinusal en el 60 % de los pacientes
en el periodo de 20 afios posterior a la cirugia. 1°

Los procedimientos quirurgicos también pueden influenciar el desarrollo de

arritmias en esta poblacion. Hay ventajas en minimizar la manipulacién del tejido atrial.

10

iv. Muerte Subita Cardiaca

Esta constituye la segunda causa de muerte en CCCA, representando el 20%,
unicamente por detras de la falla cardiaca. El riesgo de esta incrementa en paralelo con
la severidad de la cardiopatia, siendo mas frecuente de Tetralogia de Fallot,
transposicidon congénita de grandes vasos, sindrome de Eisenmenger, estenosis
aortica y subaortica, y coartacion aortica. Las arritmias constituyen el 80% de las
causas de muerte subita y el resto lo constituyen el infarto agudo de miocardio, eventos
tromboembdlicos, diseccion adrtica y ruptura aneurismatica. Solamente el 10% de las

muertes ocurren durante el ejercicio. '
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v. Falla Cardiaca

La Insuficiencia cardiaca no solo constituye la primera causa de muerte en
pacientes con CCCA, ademas de morbilidad, hospitalizacion, y descompensacion
frecuente. 12 Esta incrementa por factor de cinco el riesgo de muerte en estos pacientes
(20%). Sus mecanismos desencadenantes son multifactoriales desde desequilibrios de
volumen y presion, reserva miocardica insuficiente, fibrosis miocardica, lesiones
iatrogénicas, hipertension pulmonar, arritmias y activacion neurohormonal. 3
Aproximadamente el 87.3% de pacientes con falla cardiaca son aquellos con CCCA.
14,23

Su reconocimiento en etapas tempranas es escaso, debido a que estos
pacientes frecuentemente se adaptan a sus limitaciones cronicas, reportando pocos
sintomas a pesar del deterioro de su clase funcional. #

En los pacientes de Fontan, se estima que la prevalencia de insuficiencia
cardiaca es del 10 % al 20 % poco después de la reparacion total y del 40 % al 50 %
en la edad adulta.’ Los mecanismos fisiopatoldgicos anteriores son principalmente
disfuncion ventricular sistdlica o diastdlica, todo lo cual conduce a una sobrecarga de
fluidos. La terapia médica ahora se adapta en funcibn de estos mecanismos
fisiopatoldgicos, aunque a menudo no se comprenden por completo. Los pacientes con
ventriculos derechos sistémicos encuentran dificultades similares en el tratamiento de
los sintomas de insuficiencia cardiaca. El tratamiento con bloqueadores de los
receptores de angiotensina en estos pacientes con un ventriculo derecho sistémico
podria ofrecer solo beneficios si los pacientes tienen activacion neurohormonal porque

el deterioro también puede ser consecuencia de los procedimientos de redireccion

12



auricular, que causan fallas en el acoplamiento auriculoventricular, lo que lleva a una
incapacidad para aumentar el volumen sistdlico con ejercicio. La insuficiencia de la
valvula tricuspide (sistémica) suele ser también un componente importante en el
desarrollo de la insuficiencia cardiaca. Finalmente, la investigacion en esta area a
menudo esta limitada por el bajo numero de pacientes, criterios de valoracion

inadecuados como la ecocardiografia y un seguimiento breve.'®

vi. Hipertension Pulmonar

La hipertension arterial pulmonar (HAP) es causada principalmente por un
cortocircuito intracardiaco de izquierda a derecha, que conduce a una sobrecarga de
volumen pulmonar. El aumento de la carga de volumen y presién puede causar una
disfuncion endotelial irreversible y una resistencia vascular pulmonar elevada, lo que en
ultima instancia da como resultado una reversion del cortocircuito de izquierda a
derecha, lo que lleva a la cianosis central, una afeccion descrita por primera vez por
Victor Eisenmenger en 1897. La HAP en la cardiopatia congénita esta estratificada en
4 categorias segun una clasificaciéon clinica: (1) sindrome de Eisenmenger, (2) HAP
asociada con cortocircuitos sistémico-pulmonares prevalentes, (3) HAP con defectos
pequenos/coincidentes y (4) HAP después de la correccion del defecto, siendo la
categoria de pacientes mas frecuentemente observada. Se estima que la prevalencia
de HAP es del 3,2 % en adultos nacidos con un cortocircuito sistémico-pulmonar y de
100 por millén en la poblacion adulta general. La prevalencia de HAP aumenta con la

edad, del 2,5 % en menores de 30 afios al 35 % en la poblacién general adulta.

13



Casi todos los pacientes con CCCA con PAH son sintomaticos, la mitad de ellos
en la clasificacion 3 o 4 de la New York Heart Association. Las posibles intervenciones
farmacéuticas se han ampliado drasticamente con la terapia actual que ha demostrado
reducir la mortalidad y la morbilidad. Sin embargo, la supervivencia de los pacientes de

Eisenmenger todavia muestra mejoras limitadas con el tiempo.

Los pacientes de Fontan no tienen hipertension pulmonar, pero pueden sufrir de
manera similar una resistencia vascular pulmonar relativamente aumentada, lo que
resulta dramatico para su desempeio clinico y pronostico. Se han realizado varios
ensayos con medicamentos para PAH en pacientes de Fontan, con resultados mixtos
sobre la mejora en la capacidad de ejercicio, el tiempo de ejercicio y la clase funcional.
Con las mejoras en la atencidn, se anticipa que la prevalencia de PAH en adultos con

CHD aumentara.

vii. Mortalidad Perioperatoria

Aunque la mayoria de cirugias en pacientes con CCCA son electivas y se hacen
para mejoria sintomatica y pronostica, la mortalidad relacionada es del 4% y tasa de
complicaciones alcanza el 18%. Casi la mitad de estos pacientes son sometidos a mas
de un procedimiento, siendo las relacionadas con Tetralogia de Fallot las mas

frecuentes. 1°

A lo largo de la literatura, los factores que se han asociado a menores tasas de
sobrevida son posterior a cirugia son: NYHA Clase Ill, TAPSE <15mm, falla cardiaca

derecha 24, sexo masculino'®, esternotomia previa con mas de 15 dias de diferencia’®

14



7 necesidad de cirugias repetidas 1618, cirugias paliativas '°, fisiologia univentricular

20 y necesidad de circulacion extracorporea®’.

Las intervenciones percutaneas juegan un papel importante en esta poblacion.
Mientras que las tasas de procedimientos quirurgicos se han mantenido consistentes,

ha habido una disminucidn significativa de cierres de defectos de manera quirurgica. ¢

viii. Edad Quirdrgica

Hay una tendencia a realizar paliacion o correccién total de cardiopatias
congénitas en la nifiez, con el fin de evitar los efectos deletéreos de cianosis y la
sobrecarga de volumen a largo plazo. Sin embargo, algunos pacientes adultos
alcanzan esta etapa por razones extramédicas. Existen reportes que sefalan que la

mortalidad perioperatoria no es diferente a la de los nifios. 2526

La serie de Bukhart y cols. 7 es la de mayor tamafio reportada con 132
procedimientos de Fontan en pacientes mayores de 18 afos. La mortalidad reportada
fue del 8.3%. Se desconoce si los criterios de operabilidad en fisiologia de Fontan son

aplicables en adultos.

C. Predictores y Causas de Hospitalizacion

Las admisiones hospitalarias conllevan altos costos. Las causas mas frecuentes de
hospitalizacion fueron las cardiacas, pero complicaciones extracardiacas como falla
renal aguda, infecciones bacterianas relacionadas o no con dispositivos y anemia
predicen aumento de la estancia hospitalaria. 22 Interesantemente, las comorbilidades

15



cronicas como hipertension arterial sistémica o ERC no se asociaron a aumento de

estancia hospitalaria. 23

Los pacientes con descompensacion de falla cardiaca se hospitalizan mas
frecuentemente, tienen estancia mas prolongada y tienen 19 veces mas riesgo de
eventos cardiovasculares posterior al internamiento (recurrencia de falla cardiaca,
muerte o trasplante cardiaco). La incidencia de la primera hospitalizacion por falla

cardiaca es de 1.2 por 1000 pacientes-afios. 23

. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

De acuerdo con el censo de Poblacién y Vivienda 2020, en México habitan
126,014,024 personas, ocupando el lugar 11 dentro de las naciones mas pobladas del
mundo. Las cardiopatias congénitas en México se presentan con una cifra estimada de
18,000-20,000 nuevos casos por afo. El acceso a los servicios de salud es dificil por
multiples razones: alta densidad de poblacién, fragmentacion de los servicios de salud,
hospitales insuficientes para el tratamiento integral de estos pacientes, entre otros.

El 85% de los pacientes pediatricos alcanzan la edad adulta. Las mejoras en el
diagnostico, tratamiento médico y reparacion quirurgica han cambiado el patron de
supervivencia de la enfermedad cardiaca congénita. En los afos recientes, la
supervivencia de los tipos mas complejos ha mejorado, llevando a una alta carga de
trabajo en el seguimiento, abordaje y reoperaciones. Paralelo a esto, el cuidado de

adultos con CC se ha desarrollado como una subespecialidad separada.

16



Por lo tanto, el numero de pacientes con CCCA incrementa exponencialmente.
Las guias actuales?® recomiendan que estos pacientes (reparados o no) deberan ser
evaluados de manera anual por un cardiélogo con expertise en CCA, debido a la alta
tasa de complicaciones (reoperacion, arritmias, muerte prematura). En México con la
creacion del Registro Epidemiolégico de las Cardiopatias Congénitas del Adulto
(RECCAD), proyecto del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” y Centro
Médico Nacional Siglo XXI IMSS, se observé que los pacientes han mejorado su
sobrevida y clase funcional, siendo muchos de ellos econémicamente activos. La falta
de transicion de estos pacientes de la edad pediatrica a la edad adulta si representd un

factor de riesgo de mortalidad , aumentando en un 39%.

IV. JUSTIFICACION

Las CCA se dividen en complejidad por su complejidad en leve (50-55%),
moderada (30-40%) y severa (15-20%) . Las de complejidad leve en su mayoria no
dejaran secuelas severas a largo plazo. Las de complejidad severa requieren
seguimiento estrecho y reintervenciones.

Es necesario caracterizar y analizar la morbi-mortalidad de los pacientes con
CCCA vy sus repercusiones en el pronostico a futuro. Todo esto con el fin de valorar
intervenciones oportunas que reduzcan complicaciones que culminan en muerte. Es asi
que en los proximos anos las CCA seran un problema de salud. En el Instituto Nacional
de Cardiologia actualmente la atencidén de estos pacientes representa del 35-38% de la
atencion meédica, lo cual nos indica que debemos conocer las cardiopatias mas

frecuentes en la edad adulta.
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A la fecha, no existe mucha informacion derivada de estudios de calidad
metodoldgica que evaluen las caracteristicas epidemiologicas, clinicas y de morbi-

mortalidad de los pacientes adultos con cardiopatia congénita compleja.

V. OBJETIVOS
Objetivo general.
Conocer la mortalidad y los factores de riesgo asociados a mortalidad entre los

pacientes con Cardiopatia Congénita del Adulto de complejidad severa.

Objetivos especificos.
e Determinar la prevalencia de CCA de complejidad severa en pacientes adultos.
e Determinar la clase funcional
e Establecer la actividad actual
e Describir la implicacion prondstica de las intervenciones en la supervivencia de

los pacientes adultos con cardiopatia congénita compleja.

VI. HIPOTESIS
H1: La presencia de factores como: cirugia de paliacidén, no reparacion, comorbilidades,
arritmias, hospitalizacion reciente por falla cardiaca y comorbilidades predicen

mortalidad entre los pacientes con CCCA.
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HO: La presencia de factores como: cirugia de paliacidén, no reparacion, comorbilidades,
arritmias, hospitalizacién reciente por falla cardiaca y comorbilidades predicen

supervivencia.

VIl. MATERIAL Y METODOS
1. Diseno del estudio
Se realizdé una cohorte que incluyé a pacientes con CCA que acudieron al Instituto

Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” de 2018 a 2022

2. Poblacion y muestra
La poblacion se integrara por pacientes mayores de 18 afios de ambos sexos,
diagnosticados con cardiopatia congénita compleja y en seguimiento en Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez de la Ciudad de México. La muestra fue no

probabilistica.

3. Criterios de inclusion
Pacientes mayores de 18 afos, de ambos sexos, con diagnostico de cardiopatia

congénita de complejidad severa en cualquier momento de la vida.

4. Criterios de exclusion
Pacientes sin cardiopatias congénitas o con complejidad leve a moderada; menores a

18 afos de edad; haberse negado a participar en el seguimiento.
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5. Métodos
Se realiz6 un registro de los pacientes con diagnostico de CCA con complejidad severa
del adulto en seguimiento en el Instituto Nacional de Cardiologia. Se recopilaron las
siguientes variables:

e Epidemiologicos: entidad federativa de procedencia, actividad
actual, antecedente de embarazo.

e Clinico-epidemiologicos: edad, sexo, ocupacion actual, procedencia,
embarazo actual/previo, asociacion genética, clase funcional de NYHA,

e Electrocardiograficos: arritmias evidenciadas en ECG o Holter cardiaco,
presencia de dispositivos (marcapasos, DAI, CRT).

e Ecocardiograficos: Fraccion de eyeccion del ventriculo sistémico,
fisiologia univentricular, defecto septal afiadido. La Fraccion de eyecccion
se determino por diferentes métodos.

o Estatus de la cardiopatia: no reparado en vigilancia, no reparado en
cuidados paliativos, cirugia paliativa, reparacion total, en protocolo de
trasplante cardiaco.

e Presencia de Dispositivos: ninguno, protesis mecanica, protesis biologica,
marcapasos, DAI, fistulas, endovasculares (amplatzer, stent, fistula),
anillos valvulares.

e Mortalidad: estatus actual (vivo, muerto, se perdié seguimiento), causa de

muerte, edad de muerte.
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. Definicion De Variables Y Escalas De Medicion

VARIABLE DEFINICION TIPO DE ESCALA DE UNIDAD DE
OPERACIONAL VARIABLE MEDICION MEDICION
Edad Numero de afos cumplidos Numeérico Anos
desde el nacimiento hasta la | Cuantitativa
fecha de inclusion. Discreta
Sexo Sexo asignado desde el Dicotémica Hombre/mujer
nacimiento basado en el | Cualitativa
fenotipo. Nominal
Ocupacion | Actividad en la cual Ia Politémica a. Estudi
Actual persona se desempefia de | Cualitativa a
manera cotidiana. Nominal b. Trabaj
a
C. Hogar
d. Incap
acidad
e. Dese
mpleado
f. Pensi
onado
Se
desconoce
Cardiopatia | La persistencia de cualquier Politémica a. Cualq
Congenita defecto estructural en el | Cualitativa uier CCA
del Adulto | corazén y/o grandes vasos | Nominal asociada a
de posterior a los 18 afios de enfermedad
complejida | edad. vascular
d severa pulmonar

(Eisenmenger
)
b. Cualq
uier
cardiopatia
congeénita
cianégeno

C. Ventri
culo de doble
salida

d. Circul
acion de
Fontan

e. Arco
aortico
Interrumpido
Atresia
Pulmonar

f. Trans
posicion  de
grandes
arterias

g. Coraz
on

univentricular
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(doble entrada
de VD/VI,
atresia
mitral/tricuspi
dea, sindrome
de corazon
izquierdo
hipoplasico,
fisiologia
univentricular)
h. Tronc
o arterioso
Otras
anormalidade
S AV
complejas vy
conexion
ventriculoarter
ial (sindromes
de

heterotaxia,
inversiéon
ventricular,
etc).
Embarazo Estado de la mujer que esta Dicotémica Presente/Aus
Actual o | cursando o ha cursado con | Cualitativa ente
previo una o mas gestaciones. Nominal
Asociacion | Genotipos dentro de |la Dicotémica Presente/Aus
genética poblacién que coexisten con | Cualitativa ente
un rasgo fenotipico. Nominal
Clase Clasificacion del nivel Politémica Clase
Funcional funcional de un paciente, en | Cualitativa |
de la | funcion de su limitacién al | Nominal a. Clase
NYHA. ejercicio fisico, segun la New Il
York Heart Association. b. Clase
11
Clase IV
Arritmias Patron y frecuencia de Politémica
sucesion de ciclos cardiacos | Cualitativa a) Sinusal
en el electrocardiograma | Nominal b) Ritmo de la
como resultado del tejido union

especializado que origina el
automatismo para la
contraccién ventricular.

auriculoventric
ular

c) Ritmo
idioventricular
d) Fibrilacién
auricular

e) Flutter
auricular

f) Taquicardia
ventricular
g) Sindrome
de Wolf-
Parkinson-
White
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C. h)
Otras
arritmias
Fraccion de | Diferencia entre el volumen Numeérico
eyeccion telediastolico y el telesistdlico | Cuantitativa Porcentaje
del del  ventriculo sistémico
ventriculo cuantificado por ECOTT, | Discreta
sistémico RMC, MN o TC.
Fisiologia Cardiopatias Dicotémica
Univentricul | congénitas en las que no | Cualitativa Presente/Aus
ar existen dos ventriculos fun ente
cionales para impulsar de f | Nominal
orma
separada la sangre a las
circulaciones pulmonary
sistémica.
Defecto Presencia de defecto en la Dicotémica
septal pared auricular y/o | Cualitativa Presente/Aus
anadido ventricular. ente
Nominal
Estatus de | Clasificacion actual en base Politémica No reparado
la al tratamiento recibido para | Cualitativa en vigilancia
Cardiopatia | la cardiopatia congénita en el Cuida
momento de inclusién en el | Nominal dos paliativos
estudio. a. Cirugi
a paliativa
b. Repar
ado
C. Proto
colo
trasplante
Mortalidad Frecuencia del numero de Dicotémica d. Prese
defunciones ocurridas en | Cualitativa nte/Ausente
pacientes con CCCA.
Nominal

7. Método De Recoleccion De Datos
Se realiz6 una revision exhaustiva del expediente clinico (electronico y fisico),

archivos electronicos de estudio de imagen para la obtencion de datos.

8. Procedimientos
De acuerdo con la programacion de citas de control en la clinica de cardiopatias

congénitas del adulto se realizé un interrogatorio dirigido para el proceso de recoleccion de

datos.
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Del expediente clinico (fisico y electronico) se abstuvieron los datos del estado del
estado y la evolucion a largo plazo.

Se revisaron los archivos electronicos del laboratorio de ecocardiografia, resonancia
magnética y angiotomografia, y cardiologia intervencionista para la obtencion de los

datos.

9. Analisis Estadistico

Para las variables continuas, usamos la prueba de Shapiro-Wilk para determinar si
los datos tenian una distribucion normal, los reportamos como media y desviacion
estandar si eran paramétricos, y como mediana y rango intercuartilico si no eran
paramétricos. Describimos las variables categoricas con frecuencias y porcentajes,
usamos la prueba de Chi-cuadrado y la prueba exacta de Fisher para las
comparaciones estadisticas de las variables categoricas.
Para evaluar la supervivencia utilizamos graficos de Kaplan-Meier y realizamos
modelos de regresibn de Cox para determinar las variables que predecian la
mortalidad. Todos los analisis estadisticos se consideraron significativos con un valor

de p < 0,05. El analisis estadistico se realizé con STATA V14,

10.Implicaciones Eticas

Se tratd de un estudio de cohorte retrospectivo, descriptivo, en el que no se realizé
ninguna intervencion experimental. Se considero de riesgo menor segun el Reglamento
de la Ley General de Salud (RLGS) en materia de investigacion con humanos, Se

garantiza la confidencialidad de la informacién obtenida.
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11.Recursos Financieros Y Factibilidad

Recursos Humanos

La revisidbn de expedientes, recoleccion de datos y analisis de resultados se
realizé por los autores del presente estudio. Los ecocardiogramas transtoracicos y/o
transesofagicos, imagenes de resonancia magnética y tomografia computarizada, asi
como los cateterismos cardiacos fueron realizados por personal de los departamentos

correspondientes del Instituto nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Recursos Materiales

El estudio se realizé en las instalaciones del Instituto Nacional de Cardiologia
‘Ignacio Chavez”. Se utilizaron los expedientes clinicos fisicos y digitales elaborados
por personal médico de los distintos departamentos que han participado en la atencion
de los pacientes del universo de trabajo. El registro y el analisis de los resultados se

realizaron en equipo de cémputo propiedad de los autores.

Recursos Econémicos
Se utilizaron los recursos economicos institucionales con los que cuenta el Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” y personales de los autores, sin

financiamiento externo alguno.

12. Aspectos De Bioseguridad
El'  comité institucional independiente, integrado por  profesionales

médicos/cientificos y miembros no médicos/no cientificos, cuya responsabilidad es
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asegurar la proteccion de los derechos, la seguridad y el bienestar de los seres
humanos involucrados en el estudio propiciaron la garantia publica de esa proteccion, a
través de la revision y aprobacion favorable del protocolo de estudio, la evaluacion de
la capacidad del investigador(es) y lo adecuado de las instalaciones, métodos vy

materiales que se usaron al obtener los datos.

VIIl. RESULTADOS

Se incluyeron 717 pacientes adultos con cardiopatia congénita de complejidad
severa de un total de 3000 cardiopatias congénitas en adultos, representando el
23.9%. La distribucion de genero fue el sexo femenino con un 64% y una en una
mediana de edad de 32 anos. Entre estas 463 pacientes femeninas, el 45.7% de ellas
habia cursado con un embarazo previo o actual al menos. La procedencia de estos
pacientes predominantemente fueron la Ciudad de México y el Estado de México,
representando mas del 50% de ellos y el resto de los pacientes repartidos en los 30
Estados de la Republica Mexicana (Tabla 1). En cuanto a la actividad actual, destaca
que la mayor parte de los pacientes realiza una actividad estudiantil o laboral,
representando el 40.2% de los pacientes y el 7.8% de los pacientes se encontraban
incapacitados y el 17.4% de los mismos en desempleados. (Tabla 2).

La cardiopatia congénita del adulto con severidad compleja fue la comunicacion
interauricular asociada a hipertensién arterial pulmonar en un 33.5%, seguido de la
doble salida del ventriculo derecho, transposicion de grandes arterias congénitamente
corregida, y la atresia pulmonar asociada con comunicacion interventricular (Tabla 3).

De acuerdo a su clase funcional en la ultima evaluacion, la clase funcional |

segun la New York Heart Association fue de 55.6% y Clase Funcional Il en
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Tabla 1. Caracteristicas Basales de los pacientes con Cardiopatia Congénita en
Adultos de Complejidad Severa

Variable
Sexo (%)
e Mujer
e Hombre
Edad, afios (mediana, rango)
Clase funcional (%)
o |
o |l
o |l
o |V
FEVI (%)
e =250%
o 41%-49%
e <40%
e Se desconoce
Arritmias (%)
Asociacion de sindrome genético
Embarazo (n=463)
Hipertension arterial pulmonar (%)
Sindrome de Eisenmenger (%)
Actividad actual (%)
e Estudia
Trabaja
Hogar
Incapacidad
Desempleado
Pensionado
e Se desconoce
Ultimo procedimiento realizado, (%)
e Paliativo
e Reparacion o correccion total
e Sin procedimiento
Estatus final o actual del paciente (%)
e No reparado en vigilancia
Cuidados paliativos
Cirugia paliativa
e Reparado
e Protocolo trasplante
Dispositivos (%)
Estado actual del paciente (%)
e Vivo
e Muerto
e Perdié seguimiento
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N=717 (%)

463 (64.6)
254 (35.4)
32 (18-88)

399 (55.6)
247 (34.4)
57 (7.9)
4 (2.1)

5.9)
8.3)
91 (12.7)
195 (27.2)
28 (3.9)
212 (45.7)
379 (52.9)
76 (10.6)

524 (73.1)
42 (
60 (

121 (16.9)
174 (24.3)
196 (27.3)
56 (7.8)
125 (17.4)
4 (0.6)
41 (5.7)

143 (19.9)
222 (31)
352 (49.1)

283 (39.5)
100 (13.9)
111 (15.5)
221 (30.8)
2 (0.3)
251 (35)

548 (76.4)
35 (4.8)
134 (18.7)
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TIPOS DE CARDIOPATIAS CONGENITAS Y SU

FRECUENCIA

250

200

o
w
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ojuanoay

100

50

Ventriculo derecho hipoplasico genuino con atresia pulmonar o
atresia tricuspidea

CIV + Eisenmenger
Atresia pulmonar sin CIV
Levoisomerismo

PCA + Eisenmenger
CATVP con CIA

Canal AV

TGA clasica
Levoisomerismo derecho
Tetralogia de fallot

Civ

Tronco comun

Conexion anomala parcial de venas pulmonares con CIA

\éf\;\triculo derecho hipoplasico por atresia tricuspidea con CIV o sin

CIA + Eisenmenger

PCA

Atresia pulmonar con CIV

TGA congenitamente corregida
DSVD

CIA

Figura 1. Tipos de cardiopatia congénita y su frecuencia.
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Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo

600

Recuento

<oigual 40% 41%-49% >0igual a 50% se desconoce
Ultima FEVI

Figura 2. Fraccion de eyeccion del ventriculo sistémico.

Las arritmias estaban presentes en un 27.2% de los casos y el 3.9% de los
pacientes tenian asociacion con un sindrome genético.
En cuanto a los procedimientos, el 52.9% de los pacientes se les habia realizado algun
procedimiento asociado a su cardiopatia congénita de complejidad severa; en el 31%
de los pacientes se practicd reparacion/correccion de manera total y el 19.9% habia
sido paliado. El estatus actual/final de los pacientes al momento en que se realiza esta
cohorte predominaban los pacientes no reparados en vigilancia, en concordancia con lo
anteriormente expuesto, seguido de pacientes totalmente reparados. El 35% de los
pacientes con cardiopatia congénita de complejidad severa contaba con algun tipo de

dispositivo.
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Estatus final o actual del paciente con cardiopatia grave

Estatus final o actual
del paciente

M No reparado en vigilancia

M Cuidados paliativos

M Cirugia paliativa

M Cirugia de reparacién total
Protocolo trasplante cardiaco

Figura 3

7,67%
55

Estado del paciente univentricular

3,91%| [0,28% Estado del paciente

1,!1!;% 28 2 univentricular

W Ningun procedimiento

M Fistula sistémico pulmonar

o Derivacién cavopulmonar
bidireccional

m Derivacion cavopulmonar total
(FONTAN)
Kawashima

86,33%
619

Figura 4
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Tabla 4. Distribucion de Cardiopatia

congénita de complejidad severa segun

clase funcional

CIA + HAP
CIV + HAP

CIV + CIA + HAP
PCA + HAP

Conexién andémala parcial de venas
pulmonares con CIA + HAP

Conexién andémala parcial de venas
pulmonares sin CIA + HAP

CATVP con CIA + HAP

Cortocircuito con Eisenmenger

Canal AV + HAP

TGA clasica

TGA congénitamente corregida
Anomalias de Ebstein

Tetralogia de Fallot no reparado o paliado
DSVD

Atresia pulmonar con CIV

Atresia pulmonar sin CIV

Sindrome de valvula pulmonar ausente
Estenosis congénita severa de la valvula

pulmonar
Estenosis subvalvular adrtica severa

Aorta bivalva + Estenosis severa

Coartacion aértica (con Ao bivalva o rodete o

estenosis supravalvular)
Valvula mitral en paracaidas, agenesia de
musculos papilares
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Clase funcional (%)

n=24 n=57

7

89 14
(36) (2.5)
5(2) 0

0 0
10 (4) 1

(1.7)

8 3
(3.2) (5.2)

0 0

4 0
(1.6)

1 1
(0.4) (1.7)

4 4 (7)
(1.6)

6 0
(2.4)

14 6
(5.6) (10.5)
1 1
(0.4) (1.7)
4 3
(1.6) (5.2)

20 (8) 7
(12.2)
11 1
(4.4) (1.7)
4 2
(1.6) (3.5)
0 0
0 1
(1.7)
0 0
1 0
(0.4)
0 1
(1.7)
0 0

v
n=14

(14.2)
1
(7.1)
0
1
(7.1)
0

0
0
0
0
1

(7.1)
0
0
1

(7.1)
0
0
1

(7.1)
0
0



Interrupcion del arco adrtico 1(0.2) 0 0 0

Ventriculo derecho hipoplasico por atresia 13 7 2 0
tricuspidea con CIV o sin CIV (3.2) (2.8) (3.5)
Ventriculo derecho hipoplasico por doble 3 (0.7) 3 1 0
entrada a VI (1.2) (1.7)
Ventriculo derecho hipoplasico genuino con 2 (0.5) 4 0 1
atresia pulmonar o atresia tricuspidea (1.6) (7.1)
ventriculo izquierdo hipoplasico 2 (0.5) 3 1 0
(1.2) (1.7)
Levoisomerismo 8 (2) 1 3 0
(0.4) (5.2)
Levoisomerismo derecho 5(1.2) 6 0 2
(2.4) (14.2)
Heterotaxia, situs ambiguo 3(0.7) 1 0 0
(0.4)
Tronco comun 14 2 1 0
(3.5) (0.8) (1.7)
ALCAPA 0 1 0 0
(0.4)
origen andomalo de ramas pulmonares 1(0.2) 1 0 0
(0.4)
Miocardiopatia hipertréfica, septal asimétrica 1(0.2) 0 0 0
Insuficiencia mitral congénita 1(0.2) 0 0 0
Doble via de salida del ventriculo izquierdo 0 3 1 0
(1.2) (1.7)
Arteria subclavia aberrante 0 1 0 0
(0.4)
CIA + Eisenmenger 10 19 3 1
(2.5) (7.6) (5.2) (7.1)
CIV + Eisenmenger 1(0.2) 5(2) 0 1
(7.1)
PCA + Eisenmenger 5(1.2) 7 0 0
(2.8)
CAVP + Eisenmenger 1(0.2) 1 0 1
(0.4) (7.1)

El 76.4% de estos de estos pacientes incluidos de manera retrospectiva, se
encontraban vivos y el 4.8% habia fallecido. Y lastimosamente en el 18.7% han
perdido seguimiento, definiéndose pérdida de seguimiento como el no poder contactar

a los pacientes 3 afos previos.
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Entre los pacientes con fisiologia univentricular, al 86.3% de los pacientes no se
le habia realizado ningun procedimiento, seguido de los pacientes a los cuales se les
habia realizado una Fistula sistémico pulmonar a cualquier edad.

Entre los pacientes con cardiopatia congénita de complejidad severa, la clase
funcional por cardiopatia, la CIA asociada a hipertension arterial pulmonar en su
mayoria (69%) predominaba la clase funcional, | y Il. Sin embargo, para cardiopatias
como transposicion de grandes arterias corregida Y Persistencia de conducto arterioso
mas hipertension arterial pulmonar predominé la clase funcional IV, asi también para la
coartacion aortica, ya sea asociada o no aorta bivalva; y pacientes con levoisomerismo
derecho y ventriculo Derecho hipoplasico. Para el resto de cardiopatias predominaban

clase funcional | y Il (Tabla 4).

Con respecto a mortalidad, 4.8% y 18.4% habian muerto o perdido seguimiento,
respectivamente. El analisis de la misma por tipo de cardiopatia congénita muestra que
la Doble salida del VD (14.3.%), Ventriculo derecho hipoplasico por atresia tricuspidea
con CIV o sin CIV (11.4%), transposicion congénita de grandes arterias (8.6%) son las
que tienen mayor mortalidad. Las cardiopatias que mostraron mejor supervivencia
fueron: CIA y CIV con HAP, cortocircuito con Eisenmenger, atresia pulmonar con CIV,
conexion andémala parcial de venas pulmonares sin CIA, sindrome de valvula pulmonar
ausente, estenosis subvalvular adrtica de cualquier grado, VI hipoplasico,

levoisomerismo, sindromes de heterotaxia, ALPACA, entre otras. (Tabla 5).
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Tabla 5. Tasa de Mortalidad por Cardiopatia Congénita

Cardiopatia congénita

CIA + HAP

CIV + HAP

CIV + CIA + HAP

PCA + HAP

Conexién andmala parcial de venas
pulmonares con CIA

Conexion Anémala parcial de venas
pulmonares sin CIA

CATVP con CIA
Cortocircuito con Eisenmenger

Canal AV
TGA clasica
TGA congénitamente corregida
Anomalias de Ebstein
Tetralogia de fallot

DSVD

Atresia pulmonar con CIV

Muerto
n=35 (%)

3 (8,6)

1(2,9)

1(2,9)
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Perdio
seguimiento
n=134

34 (25,4)
1(0,7)

0

10 (7,5)

3(2,2)

2 (1,5)

19 (14,2)
1(0,7)
3(2.2)

16 (11,9)

10 (7,5)

Estado actual del paciente (p=0.024)

Vivos
n=548

240
(33,5)

17 (2,4)

1(0,1)
36 (5,0)

19 (2,6)

4 (0,6)

12 (1,7)
2(0,3)
13 (1,8)
13 (1,8)
58 (8,1)
7 (1,0)
16 (2,2)
61 (8,5)

41 (5,7)



Atresia pulmonar sin CIV
Sindrome de valvula pulmonar ausente

Estenosis congénita de la valvula
pulmonar

Estenosis subvalvular aortica

Aorta bivalva

Coartacion adrtica (con Ao bivalva o
rodete o estenosis supravalvular)

Valvula mitral en paracaidas, agenesia de
musculos papilares

Interrupcion del arco aodrtico

Ventriculo derecho hipoplasico por
atresia tricuspidea con CIV o sin CIV

Ventriculo derecho hipoplasico por doble
entrada a VI

Ventriculo derecho hipoplasico con
atresia pulmonar o atresia tricuspidea

Ventriculo izquierdo hipoplasico
Levoisomerismo
isomerismo derecho
Heterotaxia, situs ambiguo
Tronco comun

ALCAPA

origen anémalo de ramas pulmonares

2 (5,7)

1(2,9)

4 (11,4)

2 (5,7)

35

2 (1,5)

1(0,7)

1(0,7)

5 (3,7)

1(0,7)

1(0,7)

1(0,7)
6 (4,5)

2 (1,5)

10 (1,4)
2(0,3)

1(0,1)

1(0,1)
5(0,7)

3(0,4)

1(0,1)

1(0,1)

22 (3,1)

7 (1,0

7 (1,0)

6 (0,8)
12 (1,7)
13 (1,8)
4 (0,6)
17 (2,4)
1(0,1)

2(0,3)



Miocardiopatia hipertrofica, septal

asimétrica

Insuficiencia mitral congénita

Doble via de salida del ventriculo

izquierdo

Arteria subclavia aberrante
CIA + Sindrome de Eisenmenger
CIV + Sindrome de Eisenmenger
PCA + Sindrome de Eisenmenger

CAVP + Sindrome de Eisenmenger

1(0,7)
9 (6,7)

1(0,7)

4 (3,0)

1(0,1)

1(0,1)
4 (0,6)

1(0,1)
33 (4,6)
7(1,0)
12 (1,7)

3(0,4)

Tabla 6. Estado Actual del Paciente al Momento de la Inclusion al estudio y
correlacion con complicaciones

Vivo Muerto Perdi6 Significancia
(n=548) (n=35) seguimiento estadistica
(n=134)
Arritmia (%) 135 17 (48.6) 43 (32) 0.028
(24.6)
FE del ventriculo 36 (6.6) | 10 (28.5) 14 (10.4) 0.842
sistémico < 40%
Hipertension 314 7 (20) 58 (43.2) 0.35
pulmonar (57.9)
Sindrome de 55 (10) 4 (11) 17 (12.7)
Eisenmenger
Sin procedimientos 278 (51) 8 (23) 66 (49) 0.014

(no reparados).
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En cuanto a las complicaciones, los pacientes que fallecieron mostraron mayor
prevalencia de arritmias que los pacientes vivos (48.6% vs 24.6%, p 0.02) y menor tasa
de procedimientos realizados (23% vs 51%, p 0.014). Aunque sin significancia
estadistica, hubo una tendencia entre los pacientes que sobrevivieron a tener mas

hipertension pulmonar y a tener una menor fraccidon del ventriculo sistémico .

IX. DISCUSION

Las cardiopatias congénitas de complejidad severa del adulto en nuestro estudio
representan mas de 15% de lo reportado a nivel mundial, con predominio del sexo
femenino, como fue encontrado en nuestro estudio ' 8 8 1416 A pesar de su severidad,
destaca que el 40% de estos pacientes realizan una actividad estudiantil o laboral,
contrario a lo que se piensa que no son pacientes econdmicamente activos, se pueden
reinsertar en la sociedad con el seguimiento adecuado.

El tipo de cardiopatia congénita tuvo una distribucion heterogénea, destacando
que la hipertension arterial pulmonar se present6 en 379 del total (12.6%), corresponde
a lo reportado a nivel mundial que es de un 10% . En el registro de Reino Unido se
reporto a la CC como causa de HAP en el 30.2%. 3’

La insuficiencia cardiaca es una causa frecuente de mortalidad. En el estudio
CONCOR, se reporté que un 4.6% de los pacientes con CCA fueron ingresados debido
a falla cardiaca en un periodo de 14 afios. 32 A pesar de que no esta clara la incidencia
y prevalencia de insuficiencia cardiaca en pacientes con CCCA, es sabido que la falla
cardiaca representa un peor pronostico y deterioro de la calidad de vida de estos

pacientes, asi como un aumento en la mortalidad. La insuficiencia cardiaca ha sido

37



reportada como la principal causa de muerte en estos pacientes en aproximadamente
un 26%, similar a lo reportado en el articulo publicado en la ESC en el que 25.8% de
los pacientes fallecieron. En este estudio se reporté en 281 pacientes que cumplian el
criterio de insuficiencia cardiaca y en 281 no se contaba con el ultimo valor de FE, lo
cual podria aumentar este numero en los siguientes aflos debido a que un porcentaje
no despreciable no ha sido reparado y progresara su enfermedad. Actualmente los
pacientes que se encuentran en estadio B-D o con FE menor de 50% se envian a una
valoracion inicial a la clinica de insuficiencia cardiaca, lo cual ha mostrado buenos
resultados mejorando su CF.

Con respecto al tratamiento brindado, observamos una clara prevalencia y
asociacion de mortalidad con los pacientes que sufren mayores episodios arritmicos,
fisiologia  univentricular y/o no han recibido ningun tratamiento de
reparacion/correccion. Actualmente en el INC a los pacientes con CCCA que no fueron
reparados ni paliados se envian a la cardioneumologia, clinica de IC y rehabilitacion,
por lo cual su CF se mantiene entre I-1l en la mayoria de los casos.

La mortalidad de nuestra cohorte es baja comparada a la reportada mundialmente
(4.8% vs 9% )>911.1213.16.21.23 Y3 que este estudio sdlo incluyd pacientes mayores de
18 afos, puede ser que esto incurra en un sesgo.

El diagnostico tardio y la centralizacion de los servicios de salud son algunas de
las causas que el 39.4% de los pacientes no se les haya realizado algun tipo de
tratamiento (cirugia o intervencionismo) y solo se encuentren con tratamiento
médico. Otro motivo por el cual estos pacientes se encuentran con tratamiento médico

es que su clase funcional es | o Il y aun no cuentan con criterios de reparacion
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quirurgica o el riesgo quirurgico es elevado que se considera prohibitivo. Otra opcion
terapéutica es el intervencionismo estructural que ayuda a mejorar la clase funcional de
estos pacientes, por lo que en los siguientes afos sera un tratamiento paliativo en las
CCCA que se empleara frecuentemente, su eficacia ya ha sido demostrada en la edad
pediatrica.

Por lo anterior, muchos pacientes con fisiologia univentricular diagnosticados en
la edad adulta entran en una fase de equilibrio (por estenosis al TSVD, colaterales
aortopulmonares, cortocircuitos, etc), sin requerir algun tipo de tratamiento. Es la
presentacion comun del adulto con atresia pulmonar con CIV que no fue paliado ni
reparado. Por lo cual muchos de estos pacientes ya estan fuera de tratamiento.

A diferencia de lo reportado a nivel mundial, en nuestro medio atendemos a
muchos pacientes con cianosis cronica y toda la repercusion multisistémica que tienen
estos pacientes. Se evaluan de manera mas integral para tratar las secuelas y
complicaciones sistémicas asociadas a la CCCA como la cianosis o por la reparacion
y/o paliacion en la infancia.

Los factores asociados a mayor mortalidad fueron las arritmias con una p de
0.028 y los no reparados con una p de 0.014. Las arritmias son un factor de riesgo bien
conocido que deteriora la clase funcional y afecta la funcién sistolica del ventriculo
sistémico. Muchos pacientes dependen de la funcion auricular para mantener un
adecuado gasto cardiaco, por lo que en este grupo de pacientes es muy importante
mantener el ritmo sinusal. El diagnostico y control de las arritmias de forma temprana

influye directamente en el prondstico.
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En cuanto a la IC de FE <40% no se encontr6 una p significativa ,
probablemente por que se desconocié en 281 la FE, esto debido a que no se contaba
con estudios recientes de ecocardiograma o RMC, en muchos de los casos no es
posible determinar la FE por ecocardiograma debido a la complejidad y mala ventana
acustica. Llama la atencién que muchos pacientes se encuentran en CF Il-1ll por lo que
en los proximos afios aumentara la prevalencia de IC con FE disminuida en nuestro
medio y debemos estar preparados para la atencidn de estos pacientes para
mantenerlos en una clase funcional que les permita ser activos economicamente.

Actualmente en los paises de primer mundo se realiza eco fetal detectando
CCCA desde el embarazo, por lo que se ha tomado la estrategia de la interrupcion del
embarazo disminuyendo la incidencia de las mismas en la etapa pediatrica. En nuestro
medio estamos en esa transicidn, por lo cual se estima que en los siguientes afos la
poblacién con CCCA sera mayor que la de la edad pediatrica.

Gracias a la creacion de una clinica de CCCA con un equipo multidisciplinario se
ha podido mejorar la CF, calidad de vida y prondstico de estos pacientes. Se debera
trabajar en programas efectivos de transicion para dar continuidad a los pacientes con
CC de la edad pediatrica a la edad adulta, asi como crear mas centros en el pais para
descentralizar la atencion, clinicas de IC especializadas en CCA, rehabilitacion,

cuidados paliativos , etc.
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1.

X. CONCLUSIONES
La mortalidad de los pacientes con Cardiopatia congénita del adulto de
complejidad severa fue del 4.8%, siendo las siguientes cardiopatias las que
mayor mortalidad exhibieron: doble salida del ventriculo derecho, ventriculo
derecho hipoplasico por atresia tricuspidea con o sin CIV y trasposiciéon de
grandes arterias. La presencia de arritmias y la no realizacion de ningun
procedimiento de correccidn/paliacion fueron factores de riesgo estadisticamente
significativos para mortalidad.
La prevalencia de cardiopatias congénitas de complejidad severa entre los
adultos de nuestra cohorte fue del 23.9%, con predominancia del sexo femenino
y con una mediana de edad de 32 afios. Mas del 50% de estos pacientes
provino de CDMX y/o Edo. De México.
A pesar de la complejidad de nuestros pacientes, predomina la clase funcional |
y Il de la New York Heart Association en 90% de nuestros pacientes, asi como la
Fraccion de eyeccion del ventriculo sistémico mayor a 50%. Destaca que el 40%
de los pacientes realiza algun tipo de actividad laboral.
La prevalencia de la IC con FE <40% aumentara en los siguientes afios debido a
que el 39% de esta cohorte no fue reparado por diversos motivos y progresara

su enfermedad en los siguientes afios.
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