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Resumen

Introduccion y objetivos: Evaluar mortalidad, causas de muerte y factores relacionados en el adulto con
cardiopatia congénita e hipertension pulmonar (HTP) en la era de |os vasodilatadores pulmonares (V P).

M étodos. De 3.856 adultos del Registro Andaluz de Cardiopatias Congeénitas (RACCA) se identifican 170
casos con HTP. Se excluyen casos secundarios a patologia del corazon izquierdo (n = 20). Examinamos datos
demograficosy clinicos, mortalidad, causas de muerte y complicaciones durante un seguimiento medio 7,4 £
4,8 afos. En una muestra no seleccionada de 78 pacientes se recogi6 saturacion O2, NT-proBNP, funcion
ventriculo derecho (VD) y prueba de la marcha de 6 minutos (PM6M) correspondientes a la evaluacion

inicial y final. La supervivencia se evalué con curvas Kaplan-Meier y las diferencias entre |os grupos
mediante |a pruebalog rank.

Resultados: En RACCA, se observé una edad media de 45 afios, €l 61% eran mujeres. La distribucion de
edades diferia entre varones y mujeres. La fisiologia Eisenmenger se asocié con defectos complejos. Los
defectos pretricuspideos se presentaban méas en mujeres y en edades avanzadas. L os defectos complejos se
presentaban mas en varones 'y en edades precoces. En la muestra, € 78% iniciaron tratamiento con VP. De
ellos, el 38% requirieron escalada de tratamiento. Inicialmente, el 80% estaba en ritmo sinusal, en clase
funcional (CF) I-11 €l 63% Yy en CF I11-1V e 37%. El 10% tenia disfuncién VD moderada-grave. En la Ultima
visitaantes del evento muerte o censura, el 39% estaban en monoterapia. El 79,2% que presenté una CF

basal I-11 se mantuvo sin deterioro clinico. De los casos con CF basal I11-1V, un 36% presentd mejoriaclinica
(CF 1-11). Serecogieron en RACCA 22 muertes, siendo la principal causainsuficiencia cardiaca (15), seguida
de muerte stibita (3). La supervivencia libre de eventos fue del 96% al afio, 88% alos 5 afiosy 70% al final.

L os factores que se asociaron a peor supervivencia fueron disfuncion VD moderada-grave en la Ultima visita
y CF avanzada o arritmias auriculares basales.

Conclusiones: A pesar de mejoriade la CF con VP, lamortalidad asociada de HTP sigue siendo ataen el
seguimiento a medio plazo. Lainsuficiencia cardiaca constituye la primera causa de muerte. La CF, arritmias
y ladisfuncion VD son factores rel acionados con la supervivencia. Nuestros resultados pueden sugerir que la
enfermedad avanzada responde peor aV Py apoyan la necesidad de diagnostico y tratamiento precoz.



