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Decisiones clinicas basadas en técnicas de imagen (V)

Evaluacion de las cardiopatias congénitas en el adulto
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Los avances en el diagndstico y tratamiento quirargico
de las cardiopatias congénitas (CC) durante la edad pe-
diatrica estan provocando un incremento excepcional de
su prevalencia durante la vida adulta. Las CC en el adulto
representan un desafio diagnéstico nuevo para el cardio-
logo clinico, poco familiarizado con la complejidad anat6-
mica y funcional de las malformaciones cardiacas. La
evaluacién con técnicas de imagen de las CC del adulto
puede llegar a ser tan precisa como en el nifio, pero es-
tas técnicas no pueden sustituir a una valoracion clinica
detallada. La exploracion fisica, el ECG y la radiografia
de térax siguen siendo los tres pilares basicos en los que
se sustenta el diagnostico clinico. La ecocardiografia
transtoracica es, sin duda, la técnica de imagen que
aporta mayor informacion y, en muchos casos, suficiente.
Pero los pacientes adultos no tienen tan buena ventana
ultrasénica como los nifios, y las intervenciones quirdrgi-
cas previas afnaden mayor deterioro de la imagen.
Aunque las nuevas tecnologias ultrasénicas, como la
imagen armonica o la ecocardiografia de contraste, tratan
de solventar esta diferencia, con frecuencia es necesario
recurrir a otros métodos diagndsticos. Afortunadamente,
la ecocardiografia transesofagica y la resonancia magné-
tica son mas faciles de realizar de forma rutinaria en el
adulto que en el nifio, por cuanto no precisan anestesia.
Estas técnicas, junto con la cardiologia nuclear y el cate-
terismo cardiaco, completan los métodos diagnésticos de
segundo nivel disponibles actualmente. Para evitar explo-
raciones innecesarias, el cardiélogo clinico debe elegir
bien la secuencia de técnicas diagnosticas, cuya informa-
cién en muchos casos es redundante, pero en otros com-
plementaria. Este articulo trata de comparar el valor diag-
néstico de las diferentes técnicas de imagen en el adulto
con CC con o sin intervencion quirdrgica previa.
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Evaluation of Congenital Heart Disease in Adults

Improvements in the diagnosis and surgical treatment of
congenital heart disease during infancy and childhood
have resulted in an outstanding increase in the prevalence
of these entities during adulthood. Congenital heart disea-
se in the adult represents a new diagnostic challenge to
the consultant cardiologist, unfamiliar with the anatomical
and functional complexities of cardiac malformations.
Assessment of adult congenital heart disease with imaging
techniques can be as accurate as in children. However,
these techniques cannot substitute for a detailed clinical
assessment. Physical examination, electrocardiography
and chest x-rays remain the three main pillars of bedside
diagnosis. Transthoracic echocardiography is undoubtedly
the imaging technique which provides most information,
and in many situations no additional studies are needed.
Nevertheless, ultrasound imaging properties in adults are
not as favorable as in children, and prior surgical procedu-
res further impair image quality. Despite recent advances
in ultrasound technologies such as harmonic or contrast
imaging, other diagnostic procedures are sometimes re-
quired. Fortunately, transesophageal echocardiography
and magnetic resonance imaging are easily performed in
the adult, and do not require anaesthetic support, in con-
trast to pediatric patients. These techniques, together with
nuclear cardiology and cardiac catheterization, complete
the second tier of diagnostic techniques for congenital he-
art disease. To avoid unnecessary repetition of diagnostic
procedures, the attending cardiologist should choose the
sequence of diagnostic techniques carefully; although the
information this yields is often redundant, it is also fre-
quently complementary. This article aims to compare the
diagnostic utility of different imaging techniques in adult
patients with congenital heart disease, both with and wit-
hout prior surgical repair.
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ABREVIATURAS

AV: auriculo-ventricular.

CC: cardiopatias congénitas.

CIA: comunicacion interauricular.
CIV: comunicacion interventricular.
ETE: ecocardiografia transesofégica.
ETT: ecocardiografia transtoracica.
RM: resonancia magnética.

TF: tetralogia de Fallot.

TGV: transposicion de grandes vasos.

INTRODUCCION

Hoy dia, se estima que 85% de los nifios nacidos
con cardiopatias congénitas (CC) sobreviven hasta la
vida adulta'. El espectro de CC del adulto se estd mo-
dificando profundamente, y enfermedades como la
tetralogia de Fallot (TF), la transposicion de grandes
vasos (TGV) o el corazén univentricular estan emer-
giendo como enfermedades pricticamente nuevas,
transformadas por los procedimientos terapéuticos rea-
lizados en la infancia®. Casi todos los pacientes que
sobreviven presentan lesiones residuales, secuelas o
complicaciones que pueden tener un caricter evolutivo
durante la vida adulta®. Las CC en el adulto represen-
tan un desafio diagndstico fascinante para el cardi6lo-
go, poco familiarizado con la complejidad anatémica y
funcional de las malformaciones cardiacas. La ecocar-
diografia transtordcica (ETT) es, sin duda, la técnica
de imagen que mayor informacién aporta en los pa-
cientes con CC, pero el cardidlogo pediatrico goza de
dos privilegios desconocidos para el resto: la mayoria
de los nifios tienen una ventana ultrasonica excelente,
y el pequefio tamafio del térax permite utilizar trans-
ductores de muy alta frecuencia. Estos privilegios no
se transmiten a la vida adulta sino que, por el contra-
rio, las intervenciones quirdrgicas afladen mayor de-
terioro de la imagen. Aunque las nuevas tecnologias
ultrasénicas, como la imagen arménica o la ecocar-
diografia con contraste, tratan de solventar esta dife-
rencia, con frecuencia es necesario recurrir a otros
métodos diagndsticos, como la ecocardiografia transe-
sofdgica (ETE), la resonancia magnética (RM), la car-
diologia nuclear o la angiocardiografia. En este articu-
lo se revisa la utilidad de las técnicas de imagen en la
evaluacion del adulto con CC.

SITUS AURICULAR

La inmensa mayoria de pacientes adultos presentan
situs solitus y unos pocos presentan sifus inversus, por
lo que la necesidad de establecer el situs auricular ha-
bitualmente se obvia. La exploracién clinica, el ECG y
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la radiografia de térax son mdas que suficientes para
definir la posicién del corazén. En algunas CC com-
plejas, estas relaciones no son tan evidentes y puede
ser muy importante construir bien la casa desde sus ci-
mientos. No se puede realizar un diagndstico anatémi-
co si desconocemos la disposicion primaria del cora-
z6n. Basicamente, el sifus auricular puede ser solitus,
inversus o ambiguo. En la mayoria de los casos, el si-
tus auricular es concordante con la disposicién de los
organos abdominales y de los bronquios, por lo que un
examen detenido de la radiografia de térax puede ser
suficiente. Pero estas reglas no se cumplen siempre Yy,
en cardiopatias complejas, el higado puede tener una
disposicion central o los bronquios una disposicién si-
métrica. En estos casos, el situs debe ser definido por
la propia estructura auricular.

Habitualmente, la vena cava inferior esta conectada
a la auricula derecha, y su trayecto puede ser seguido
con facilidad por ecocardiografia subcostal. Esta técni-
ca nos permite definir también la posicion de los érga-
nos abdominales. En el situs solitus, el higado y la
vena cava inferior estan situados a la derecha y la aor-
ta abdominal, el estémago y el bazo a la izquierda. En
el situs inversus, la imagen es especular, pero cuando
el situs es ambiguo, el higado, la aorta abdominal y la
vena cava adoptan una disposicién central, mientras
que el estémago puede estar situado a la izquierda o a
la derecha y el bazo habitualmente estd ausente (asple-
nia) o es multiple (poliesplenia). En estos casos, la co-
nexién de la vena cava nos sigue indicando cudl es la
auricula derecha, pero en algunos pacientes complejos
la vena cava inferior puede ser doble o existir una inte-
rrupcion de esta vena antes de entrar en el térax, conti-
nudndose la circulacién venosa por el sistema 4cigos o
hemidcigos.

El dato morfolégico mds destacado de las auriculas
es la estructura de las orejuelas. La orejuela derecha
tiene una morfologia triangular de base ancha y punta
roma. La orejuela izquierda es mucho mds larga y
puntiaguda, con disposicién en dedo de guante y base
estrecha. En adultos no es fécil definir bien las orejue-
las por ETT, pero su morfologia se puede visualizar
muy bien por ETE*. Asi, en algunos casos excepciona-
les tendremos que recurrir a esta técnica para definir el
situs auricular (fig. 1). La RM es atin més eficaz que la
ecocardiografia convencional o la ETE para deter-
minar el situs tordcico o abdominal, y puede ser la téc-
nica de eleccidén en adultos con sindromes de heterota-
xia’ (fig. 2).

ORDENACION SEGMENTARIA BASICA

En las CC complejas es imprescindible determinar
la estructura interna del corazon antes de analizar las
alteraciones anatémicas y funcionales. La ordenacién
segmentaria bésica se construye respondiendo a 4 pre-
guntas®:
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Fig. 1. Ecocardiograma transesofdgico en un paciente con un ven-
triculo Unico y yuxtaposicion de orejuelas. Cada auricula se puede
identificar por la morfogia de la orejuela. A: la orejuela derecha (OD) es
triangular, y con punta roma. B: la orejuela izquierda (Ol) tiene una
morfologia en dedo de guante. AD: auricula derecha; Al: auricula iz-
quierda; VU: ventriculo dnico.

1. ;Cémo es la conexién entre las auriculas y los
ventriculos?

2. (Cbmo es la relacién entre los ventriculos?

3. (Cémo se conectan los ventriculos a los vasos
arteriales?

4. (Coémo es la relacién entre la aorta y la arteria
pulmonar?

En condiciones normales, la conexion auriculoven-
tricular (AV) es concordante (la auricula derecha co-
necta con el ventriculo derecho y la auricula izquierda
con el ventriculo izquierdo), los ventriculos estdn en
asa D (ventriculo derecho anterior y a la derecha), la
conexion ventriculo-arterial también es concordante
(el ventriculo izquierdo conecta con la aorta y el ven-
triculo derecho con la pulmonar) y la relacién arterial
es normal (vdlvula pulmonar anterior e izquierda y
valvula adrtica posterior y derecha). En CC complejas,
la ordenacién segmentaria bésica puede ser muy di-
ferente. La conexién AV puede ser concordante, dis-
cordante, ambigua (indeterminada), doble entrada o
ausencia de una conexién. La relacién entre los ven-
triculos es en asa D, asa L o indeterminada (ventriculo
comun). La conexién ventriculo-arterial puede ser
concordante, discordante, salida arterial tnica o doble
salida de un ventriculo. La relacién arterial puede ser

Fig. 2. Resonancia magnética en un pa-
ciente con isomerismo izquierdo. A y B:
iméagenes morfolégicas SE T2 en las
que se observa la morfologia «en torta»
del higado en posicién central (H), ca-
mara gastrica a la derecha (CG), drenaje
independiente de las venas suprahepati-
cas (flechas cortas) y varias estructuras
redondeadas isointensas en el hipocon-
drio derecho (flechas largas) que co-
rresponden a mdultiples bazos (polies-
plenia). C: angiorresonancia en la que se
observa la vena cava inferior (VCI) a la
izquierda de la aorta abdominal (AO).
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Fig. 3. Ecocardiograma transesofégico en paciente con situs inversus
y discordancia atrio-ventricular. A y B (plano de cuatro cdmaras en
sistole y didstole): el tabique interauricular (flechas) forma un angulo
de casi 90° con el tabique interventricular; el ventriculo derecho (VD),
situado a la derecha, se reconoce por la morfologia de la vélvula tri-
cuspide (T), y el ventriculo izquierdo (VI1), situado a la izquierda, por la
morfologia de la vélvula mitral (M). C (plano transversal): la auricula
izquierda (Al), situada a la derecha, se reconoce por la morfologia de
la orejuela (Ol). D: con la injeccidn de contraste se rellenan la auricula
derecha (AD) y el ventriculo izquierdo, pero no hay paso de contraste
a las cdmaras del lado derecho.

normal en situs solitus, normal en situs inversus,
D-transposicién o L-transposicion.

La ETT desde la posicién apical permite en la gran
mayoria de los casos determinar con precision el tipo
de conexién AV, la relacion entre los ventriculos y el
tipo de conexién ventriculo-arterial. La relacién entre
las grandes arterias es mds facil de determinar utilizan-
do los planos transversales obtenidos desde la posicién
paraesternal o subcostal. En una minoria de pacientes
adultos con CC complejas no es posible definir bien la
ordenacién segmentaria bdsica con ecocardiograffa
convencional. En esos casos, la ETE multiplana pro-
porciona una informacién muy precisa del tipo y modo
de conexion AV y ventriculo-arterial, asi como de la
morfologia respectiva de cada ventriculo’ (fig. 3).
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ANOMALIAS DEL DRENAJE VENOSO

En el adulto, las anomalias mas frecuentes del dre-
naje venoso afectan a las venas cavas y no tienen re-
percusién funcional (anomalias incidentales), pero
pueden confundir la interpretaciéon de las imdgenes
del corazén obtenidas por cualquier técnica, o modi-
ficar el planteamiento quirtirgico o los procedimien-
tos invasivos. Las anomalfas mds comunes son la
persistencia de una vena cava superior izquierda dre-
nando en el seno coronario y la interrupcién de la
vena cava inferior con continuacién a través del sis-
tema 4cigos o hemidcigos. La ecocardiografia trans-
tordcica detecta la dilatacién del seno coronario en el
primer caso y la ausencia de conexién entre la cava
inferior y la auricula derecha en el segundo. Desde la
posicién supraesternal podemos demostrar la existen-
cia de una vena cava superior izquierda y determinar
si existe comunicacidn entre ambas cavas superiores
a través de la vena innominada. Con la inyeccién de
suero agitado en la vena periférica, podemos delimi-
tar la cdmara de drenaje de los diferentes territorios
venosos. Sin embargo, la ecocardiografia no permite
determinar el recorrido venoso andémalo en toda su
extension. Sélo la angiocardiografia y la RM pueden
definir bien el recorrido venoso andmalo.
Actualmente, la RM es la técnica de eleccién para
definir las anomalias del drenaje venoso anémalo en
pacientes adultos®. Esta técnica permite delimitar con
precision las anomalias incidentales, y también los
raros casos con anomalias de venas cavas no inciden-
tales, como el drenaje de la vena cava inferior o la
vena cava superior (izquierda o derecha) en la auri-
cula izquierda.

La RM tiene atin mayor utilidad en la evaluacién
de las anomalias del drenaje venoso pulmonar. En el
adulto, la anomalia mds frecuente es el drenaje ano-
malo parcial de venas pulmonares. El drenaje anéma-
lo afecta con mayor frecuencia a la vena pulmonar
superior derecha, pero también puede afectar a las
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Fig. 4. Resonancia magnética en un
paciente con sindrome de la cimitarra.
La vena pulmonar inferior derecha
(VPID) sigue un trayecto anémalo y se
conecta con la vena cava inferior (VCI).
Después de la correccion quirdrgica se
produjo una estenosis de la VCI (fle-
cha) que fue resuelta mediante angio-
plastia.

venas pulmonares izquierdas o a las venas pulmona-
res inferiores, sobre todo la derecha. La vena pulmo-
nar superior derecha anémala drena habitualmente en
la vena cava superior o en la unién entre la cava su-
perior y la auricula derecha, y se asocia a la CIA
seno-venosa. El drenaje anémalo de una vena pulmo-
nar superior izquierda se realiza habitualmente a una
vena vertical izquierda que vierte en la vena innomi-
nada. El drenaje anémalo de una vena pulmonar infe-
rior (habitualmente derecha) se hace a la vena cava
inferior, dando lugar al sindrome de la cimitarra (fig.
4). Aunque estas conexiones andémalas pueden ser
muchas veces valoradas por ETE, hoy dia, la técnica
de eleccion para el diagndstico de estas anomalias es
la RMP.

DEFECTOS EN EL SEPTO INTERAURICULAR

La CIA estd producida habitualmente por un defec-
to del tabique interauricular dentro de los margenes
de la fosa oval (ostium secundum). En el 15% de los
casos, el defecto forma parte de una anomalia en el
desarrollo de los cojines endocéardicos que afecta al
septo interauricular inmediatamente adyacente al pla-
no valvular AV (ostium primum). En menos del 10%
de los casos, el defecto tiene una localizacién poste-
rior, fuera de los confines de la fosa oval (seno veno-
s0), y habitualmente se asocia a una anomalia en el
drenaje venoso de la vena pulmonar superior dere-
cha. Con menos frecuencia, la CIA puede estar loca-
lizada en el seno coronario (ausencia de techo del
seno coronario) o afectar a la totalidad del septo inte-
rauricular (auricula tnica). La mayoria de los pacien-
tes con CIA pueden ser inicialmente evaluados con
ETT. La sensibilidad diagndstica en cualquier tipo de
CIA es muy alta, aunque la CIA seno-venosa ofrece a
veces algunas dificultades al examen transtorécico,
sobre todo si la ventana subcostal no es adecuada. La
ETE es superior al ecocardiograma convencional
para determinar el tamafio, nimero, morfologia y lo-
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Fig. 5. Ecocardiograma transesofagico
en un paciente con CIA tipo seno-ve-
nosa. A (plano transversal): el defecto
(flecha) esté localizado entre la vena
cava superior (VCS) y la auricula iz-
quierda (Al). B (plano longitudinal): la
VCS a caballo sobre ambas auriculas.
AD: auricula derecha.

Fig. 6. A, B y C: ecocardiograma tran-
sesofdgico durante la colocacion de
dispositivo Amplatzer (flecha) para cie-
rre percutaneo de una CIA tipo ostium
secundum. AD: auricula derecha; Al:
auricula izquierda.

calizacion de los defectos!®. Las principales indica-
ciones de ETE son:

1. En todos los pacientes con sospecha o confir-
macién de CIA seno-venosa, ya que habitualmente se
asocia a anomalias en el drenaje de venas cavas (aca-
balgamiento) y de venas pulmonares que no pueden
ser bien analizadas por ETT!! (fig. 5).

2. Siempre que la actitud terapéutica exija deter-
minar con precision el tamafio, niimero, morfologia o
localizacion exacta del o los defectos .

3. Siempre que se contemple el cierre percutianeo
de la CIA, para determinar los mérgenes del defecto
y las posibilidades de éxito de esta técnica'? (fig. 6).

El resto de los pacientes pueden ser manejados so-
bre la base de los hallazgos del ETT, aunque habi-
tualmente completamos la informacion de esta técni-
ca realizando una ventriculografia isotdpica para
cuantificar el cortocircuito izquierda a derecha
(Qp:Qs). Aunque el Qp:Qs puede ser también evalua-
do por ecocardiografia Doppler convencional, la uti-
lizacién de una técnica adicional es aconsejable'®. El
cateterismo cardiaco quedaria reservado para aque-
llos pacientes con hipertension pulmonar grave, en
los que el cdlculo de la resistencia vascular pulmonar
y la respuesta de la presién pulmonar a los vasodila-
tadores es imprescindible.

En los dltimos afios se ha puesto de manifiesto que
la persistencia de un foramen oval permeable, sobre
todo si va asociado a un aneurisma de la fosa oval,
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puede ser la causa de muchos infartos cerebrales
criptogénicos en pacientes jovenes'*. La ETE es la
técnica mas utilizada para el diagndstico de un fora-
men oval permeable, pero creemos que la ecocardio-
grafia de contraste con suero agitado cuando se reali-
za con imagen armonica es tan sensible como el ETE
para detectar un foramen oval permeable.
Actualmente, sélo realizamos ETE cuando se con-
templa el cierre percutdneo del foramen oval como
una opcion terapéutica.

MEMBRANASY BAFLES
INTRAAURICULARES

El cor triatriatum es una cardiopatia infrecuente
que se manifiesta por una membrana que divide la
auricula izquierda en dos cdmaras. La cdmara proxi-
mal recibe el drenaje de las cuatro venas pulmonares
y la distal incorpora la orejuela izquierda y el tabique
interauricular. Cuando esta membrana deja un orifi-
cio de comunicacién restrictivo, se produce un cua-
dro clinico similar al de la estenosis mitral, pero mu-
cho més dificil de diagnosticar por ETT. El
diagnéstico y la valoracién por ETE'S son mucho mads
faciles, por lo que esta técnica estd indicada siempre
que se sospeche esta anomalia. Las membranas intra-
auriculares en la auricula derecha son mas frecuen-
tes, aunque a menudo son hallazgos incidentales.
Pueden tomar la forma de red de Chiari, elongacién
de vélvulas venosas o cor triatriatum dexter. La ETT
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permite una adecuada evaluacidén y pocas veces es
necesario recurrir a otras técnicas.

Los bafles intraauriculares son realizados por los
cirujanos cardiacos para compartimentar las auriculas
y redirigir el flujo auricular. Su principal aplicacién
es la correccion fisiolégica auricular de la TGV.
Habitualmente se emplean 2 técnicas quirurgicas: la
técnica de Mustard y la técnica de Senning. La pri-
mera emplea exclusivamente material protésico. La
segunda realiza la divisién auricular utilizando la
propia pared auricular y el septo. Los resultados cli-
nicos son similares y la imagen ecocardiogrifica
también. La neoseptacién forma un canal venoso pul-
monar que dirige el flujo de las venas pulmonares ha-
cia la valvula tricdspide, y un canal venoso sistémico
que incorpora el eje de cavas y dirige el flujo de las
venas cavas hacia la vdlvula mitral. En la mayoria de
los casos, la evaluacion ecocardiografica es suficien-
te; sin embargo, cuando se sospecha dehiscencia o
estenosis de los bafles es necesario recurrir a otras
técnicas. La dehiscencia o estenosis de bafles se loca-
liza habitualmente a la entrada de la vena cava supe-
rior y puede ser bien visualizada por ETE!®, pero
cuando se contempla la reparacién quirdrgica o
el intervencionismo terapéutico (dilatacién con balén
y/o stent) es necesario realizar una angiocardiografia
previa.

MALFORMACION DE VALVULAS AV

El espectro de malformaciones de las valvulas AV
es muy amplio. Puede haber dos vélvulas bien dife-
renciadas o una védlvula AV comun. Una vélvula pue-
de estar ausente, imperforada, hipoplasica, estenoti-
ca o insuficiente. Puede acabalgar sobre el tabique
con aparato subvalvular en un solo ventriculo o en
los dos ventriculos. En el adulto, la malformacion de
musculos papilares de la vdlvula mitral es el hallaz-
go mds comin. Se asocia a coartacidn adrtica y habi-
tualmente es un hallazgo incidental. Cuando la mal-
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Fig. 7. Ecocardiograma transesofagico
en sistole (S) y diastole (D) en paciente
con ventriculo Unico e hipoplasia de
valvula tricispide (VT): existe una mi-
nima apertura diastdlica de la valvula
(flecha) que no era visible en la ecocar-
diografia transtordcica. AD: auricula
derecha; Al: auricula izquierda; VU:
ventriculo Unico.

formacién es aguda, se comporta como un musculo
papilar tnico y provoca estenosis mitral, frecuente-
mente asociada al complejo de Shones. El anillo su-
pravalvular mitral o la fusién congénita de comisu-
ras son causas muy infrecuentes de estenosis mitral
en el adulto. La causa mds habitual de insuficiencia
mitral congénita es el cleft aislado de la valva mitral
anterior. En las malformaciones tipo canal, la insufi-
ciencia mitral estd provocada por una malformacién
similar pero anatémicamente diferente, ya que exis-
ten cuerdas tendinosas entre el cleft y el tabique, y
esto provoca un funcionamiento tricomisural. El do-
ble orificio mitral es una malformacién infrecuente
que también provoca disfuncion valvular. La malfor-
macion mds habitual de la vdlvula tricispide es la
anomalia de Ebstein. La estenosis congénita de la
valvula tricispide es un hallazgo poco frecuente,
pero puede aparecer después de la septacion del ca-
nal AV comin. La atresia tricispide no corregida es
una cardiopatia infrecuente en el adulto, aunque
cada vez existen mds pacientes con atresia tricispide
corregidos con técnica de Fontan.

En general, la ETT con Doppler color y Doppler
continuo permite una valoracién anatémica y funcio-
nal adecuada de las malformaciones de las vdlvulas
AV. En los casos en los que esta técnica no es sufi-
ciente, la ETE permite una valoracién mads precisa
de estas malformaciones!” (fig. 7). La utilidad mayor
del ETE estd en la valoracién intraoperatoria cuando
se realizan técnicas de plastia valvular'®. La ETE
también es util en la evaluacién del paciente con
anomalia de Ebstein que va a ser intervenido quirtr-
gicamente, para determinar si la reparacién valvular
tiene probabilidades de éxito!®. La existencia de
multiples adherencias de la valva tricispide anterior
a la pared ventricular impide una reparaciéon quirtr-
gica adecuada (fig. 8). El cateterismo cardiaco y la
angiocardiografia sélo estdn indicados de forma ex-
cepcional en la valoracidén de las malformaciones de
las vdlvulas AV.
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CIRCULACION DE FONTAN

Existen muchas cardiopatias congénitas que no pue-
den ser reconstruidas quirdrgicamente manteniendo la
funcién de los dos ventriculos. Son pacientes con ven-
triculo Unico anatémico o funcional, incluyendo la
atresia de la valvula tricispide o mitral, el acabalga-
miento de una védlvula AV con aparato tensor a ambos
lados del tabique, la atresia pulmonar o adrtica con hi-
poplasia del ventriculo subyacente, las CC complejas
con ventriculos no balanceados o las formas extremas
de la anomalia de Ebstein. En 1958, Glenn senté las
bases del bypass parcial del corazén derecho como
una alternativa terapéutica, conectando directamente la
vena cava superior a la arteria pulmonar derecha con
sutura término-terminal (Glenn clasico) o término-la-
teral (Glenn bidireccional). En 1971, Fontan revalori-
z6 la intervencién de Glenn y llevé a cabo el primer
bypass completo del ventriculo derecho, conectando la
auricula derecha a la arteria pulmonar. Durante los
afos ochenta y noventa, la cirugia de Fontan sufrié
muchas modificaciones y, actualmente, la mayoria de
los cirujanos prefieren la conexién directa de ambas
venas cavas a la arteria pulmonar (conexién cavo-pul-
monar total), utilizando un tinel lateral en la auricula
derecha o un conducto totalmente extracardiaco para
prolongar la vena cava inferior.

Los pacientes que llegan a la vida adulta con una
circulacién de Fontan estin expuestos a numerosas
complicaciones: estenosis o acodadura de las conexio-
nes o de las arterias pulmonares; trombosis de la auri-
cula derecha o la conexion del Fontan; cortocircuitos
persistentes o neoformados; estenosis de venas pulmo-
nares por la gran dilatacién de la auricula derecha; in-
suficiencia de valvulas AV; disfuncidén ventricular o
estenosis subadrtica por cierre parcial del foramen bul-
boventricular®. La informacién anatémica y funcional
de la ETT en el seguimiento de estos pacientes es bas-
tante limitada. La informacién proporcionada por la
ETE para detectar trombosis auricular y estenosis
de la conexién del Fontan o de venas pulmonares es
muy superior?®* (fig. 9). La RM puede estar indicada
para valorar la morfologia de las arterias pulmonares
principales y de la conexidn entre la cava superior y la
arteria pulmonar**?*. Ambas técnicas son complemen-
tarias y deben ser realizadas en el seguimiento de pa-
cientes con circulacién de Fontan cuando se sospechan
complicaciones. El cateterismo cardiaco estd indicado
antes de realizar una nueva intervencion, para valorar
la presién y resistencia de las arterias pulmonares.

DEFECTOS EN EL TABIQUE
INTERVENTRICULAR

La comunicacién interventricular (CIV) es la CC
mads frecuente en el recién nacido pero, por fortuna, se
cierra espontdneamente durante los primeros afios de
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Fig. 8. Ecocardiograma transesofagico en un paciente con anomalia
de Ebstein de la vélvula trictspide (VT). La implantacién de la valva
septal estd desplazada hacia el apex. La valva anterior tiene implanta-
cién normal y es grande e hipermdvil, sin adherencias a la pared ven-
tricular, lo que permite una reconstrucion plastica de la valvula. AD:
auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo derecho; VI:
ventriculo izquierdo.

vida en la mayoria de los casos. Los pacientes que lle-
gan a la vida adulta con una CIV abierta suelen tener
un defecto restrictivo, con escaso cortocircuito iz-
quierda a derecha y presion pulmonar normal. En la
mayoria de los casos, la CIV se terminard cerrando du-
rante la vida adulta. Ocasionalmente, un paciente con
una CIV grande e hipertensién arterial llega a la vida
adulta en situacién Eisenmenger, pero hoy dia es bas-
tante excepcional. Algunos pacientes con CIV restric-
tiva pueden desarrollar durante la vida adulta estenosis
progresiva del ventriculo derecho de localizacién su-
binfundibular (ventriculo derecho de doble camara).
Otros desarrollan insuficiencia de la valvula adrtica,
estenosis subadrtica fija o insuficiencia tricispide. La
endocarditis infecciosa es una complicacién relativa-
mente frecuente que puede afectar al endocardio mu-
ral, a la vdlvula adrtica o a la vdlvula tricdspide.

Todos los pacientes con CIV deben ser seguidos cli-
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Fig. 9. Ecocardiograma transesofagico en un paciente con cirugia de
Fontan. A: imagen bidimensional que revela la conexion atrio-pulmo-
nar (F). B: Doppler pulsado del flujo atriopulmonar con dos ondas
diastolicas (flechas cortas). AD: auricula derecha; AO: aorta; TO: tron-
co pulmonar.

nica y ecocardiograficamente mientras ésta permanez-
ca abierta. La ETT con Doppler color es una técnica
excelente para determinar la localizacion anatémica de
la CIV (perimembranosa, septo trabeculado, septo de
entrada, subarterial o ventriculo-atrial), el tamafio del
defecto, la magnitud del cortocircuito y la presion sis-
télica del ventriculo derecho y la arteria pulmonar.
Esta técnica también es muy util para la deteccién
temprana de las posibles complicaciones. La ETE y la
RM estan reservadas para aquellos casos con muy
mala ventana transtordcica o cuando el ecocardiogra-
ma convencional no proporcione informacién detalla-
da de las complicaciones (mecanismo de insuficiencia
adrtica o trictispide, sospecha de endocarditis con ETT
negativo). En pacientes con cortocircuito izquierda a
derecha moderado, se debe realizar angiocardiografia
isotdpica para la cuantificacién del Qp:Qs. El catete-
rismo cardiaco estd indicado en pacientes con presion
pulmonar elevada para determinar la resistencia vascu-
lar pulmonar y la respuesta a vasodilatadores.

En pacientes previamente operados con parche inter-
ventricular, no es infrecuente detectar cortocircuitos re-
siduales con Doppler color. En la mayoria de los casos,
el cortocircuito es restrictivo, pero puede aumentar con
el paso del tiempo. El parche puede retraerse y calcifi-
carse, dificultando la valoracién anatémica del defecto,
pero la imagen del Doppler color no se ve alterada.
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Cuando el parche es grande, la direccién del cortocir-
cuito puede ser muy diversa (interventricular, ventricu-
lo-atrial o aorto-ventricular); no obstante, la mayoria de
los casos pueden ser bien valorados por ETT.

MORFOLOGIA Y FUNCION VENTRICULAR

En cardiopatias congénitas, como en cardiopatias
adquiridas, la funcién ventricular es el principal deter-
minante prondstico, pero en cardiopatias congénitas, la
funcién del ventriculo pulmonar es tan importante
como la del ventriculo sistémico. Mds aun, el ventricu-
lo sistémico puede tener morfologia izquierda, derecha
o indeterminada, lo que afiade mayor dificultad a la
valoracién de la funcién ventricular. El ventriculo iz-
quierdo se reconoce por su estructura de pared lisa y el
derecho por su estructura trabeculada, pero el principal
determinante es la morfologia de la valvula AV.
Cuando existen dos ventriculos, el derecho estd siem-
pre conectado a la vélvula tricdspide y el izquierdo a
la vélvula mitral. Cuando existe un ventriculo de doble
entrada, la morfologia es izquierda si tiene una cdmara
de salida y derecha si ambos vasos arteriales salen del
ventriculo principal. La valoracién ecocardiografica de
la funcién ventricular izquierda es igual en CC o ad-
quiridas, pero la valoracion ecocardiografica de la fun-
ciéon del ventriculo derecho (pulmonar o sistémico)
ofrece muchas mas dificultades. La complicada estruc-
tura del ventriculo derecho no permite una determina-
cién directa cuantitativa de la fraccién de eyeccidn,
aunque la estimacion subjetiva, realizada visualmente,
de la funcién sistdlica tiene la misma validez.
Pardmetros que miden el didmetro diast6lico del tracto
de entrada, el acortamiento sistélico del drea en plano
de cuatro camaras, el indice de funcién ventricular
global (Tei) o el DTI del anillo tricispide, son utiles
determinantes cuantitativos de la funcién del ventricu-
lo derecho, pero para determinar la fraccién de eyec-
cién y los volimenes ventriculares es necesario recu-
rrir a otras técnicas. La ventriculografia isotdpica en
equilibrio es un método que ha demostrado gran utili-
dad para la determinacién de los volimenes y la fun-
cién del ventriculo derecho?; sin embargo, el método
mds fiable hoy dia es la RM?>?. Esta técnica permite
valorar con mayor precision la morfologia y estructura
de ambos ventriculos, el grado de hipertrofia o dilata-
cion de la cavidad, y la funcién sistélica global, inde-
pendientemente de la morfologia ventricular.

TRACTO DE SALIDA DEL VENTRICULO
IZQUIERDO

La obstruccién del tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo puede ser de localizacién valvular, subvalvu-
lar o supravalvular. La ETT es suficiente en la mayoria
de los casos para localizar la zona y morfologia de la
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obstruccion, y el Doppler continuo permite determinar
el gradiente maximo instantdneo y el gradiente medio
a través de la obstruccién. Sé6lo en algunos casos de
estenosis subadrtica fija con marcada hipertrofia septal
deberemos recurrir a la ETE para diferenciar una es-
tenosis subadrtica localizada de una miocardiopatia
hipertréfica obstructiva?’y, en ciertos pacientes con es-
tenosis supravalvular adrtica, la RM?® permite determi-
nar mas adecuadamente la morfologia de la obstruc-
cioén y de la aorta ascendente.

La insuficiencia de la valvula adrtica se valora tam-
bién por ecocardiografia convencional con Doppler
color. No obstante, en pacientes a los que se va a rea-
lizar una intervencién quirtrgica preservando la vél-
vula, la ETE proporciona mayor informacién sobre la
anatomia funcional de la raiz adrtica y el mecanismo
de la insuficiencia: dilatacién de la unién sinotubular,
asimetria de los senos, tenting valvular y prolapso, re-
traccion o perforacién de los velos?®. Como en el caso
de la insuficiencia mitral, esta técnica también es muy
util en la monitorizacién intraoperatoria de la repara-
cion valvular adrtica.

TRACTO DE SALIDA DEL VENTRICULO
DERECHO

Como en el ventriculo izquierdo, la obstruccién del
tracto de salida derecho puede tener una localizacion
valvular, subvalvular o supravalvular. Habitualmente,
la estenosis valvular pulmonar se puede valorar bien
con ETT y Doppler continuo, aunque la valoracién de
la obstruccién subvalvular o supravalvular puede ser
mas dificil. La obstruccién subvalvular puede afectar
al infundibulo (hipertrofia excesiva o hipoplasia infun-
dibular) o tener una localizacién subinfundibular. Esta
dltima aparece ocasionalmente en adultos con CIV por
hipertrofia de las bandas septomarginales que provo-
can una obstruccion medio-ventricular, dividiendo al
ventriculo derecho en dos camaras (ventriculo derecho
de doble camara). La valoracion ecocardiografica pa-
raesternal es dificil porque la banda anémala se puede
confundir con la banda moderadora normal, el jet de la
obstruccién se confunde con el de la CIV, el gradiente
de presién se subestima (porque la direccidn del jet es
transversal al plano ultrasénico) y el aumento de la
presion sistdlica del ventriculo derecho se atribuye a
hipertensién pulmonar®. La ecocardiografia subcostal
es mucho mas adecuada para la localizacién de la obs-
truccidn y valoracion del gradiente medio-ventricular,
pero los planos subcostales no siempre son adecuados
en el adulto. La ETE permite determinar con mas pre-
cision la morfologia de la obstruccién subinfundibular,
y es también muy util para la monitorizacién intra-
operatoria de la reseccidon de la banda muscular an6-
mala®'.

La estenosis supravalvular pulmonar puede estar lo-
calizada en el tronco pulmonar o en las ramas periféri-
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Fig. 10. Resonancia magnética en un paciente con tetralogia de Fallot
corregida con parche transanular. Secuencia de angiorresonancia en la
que se observa una estenosis filiforme en el origen de la arteria pul-
monar izquierda (cabeza de flecha). AO: aorta; APD: arteria pulmonar
derecha; API: arteria pulmonar izquierda; TP: tronco pulmonar.

cas. La estenosis del tronco pulmonar por un anillo fi-
broso es poco frecuente, pero hay que diferenciarla de
una estenosis valvular. La ecocardiografia transtorici-
ca es habitualmente suficiente; sin embargo, las ima-
genes proporcionadas por la ETE o la RM son maés ni-
tidas. En pacientes adultos, la causa mas frecuente de
estenosis del tronco pulmonar es la secuela posquirdr-
gica del banding pulmonar. A pesar de la reseccion del
cerclaje durante la reparacién definitiva de la cardio-
patia, algunos pacientes mantienen estenosis supraval-
vular pulmonar que puede ser valorada adecuadamente
con ETT. Otro caso bien distinto es la estenosis supra-
valvular localizada mds alld de la bifurcaciéon pulmo-
nar. Esta malformacién puede encontrarse como una
anomalia aislada, pero con mayor frecuencia aparece
como un residuo, secuela o complicacién en pacientes
operados de TF o atresia pulmonar con CIV. Aunque
la ecocardiograffa supraesternal o la ETE puede ayu-
dar a determinar la morfologia de las ramas pulmona-
res, la técnica de eleccion es la RM. La reconstruccion
tridimensional de la angiorresonancia pulmonar con
gadolinio ofrece una imagen espléndida del arbol vas-
cular pulmonar central® (fig. 10).

En pacientes adultos con CC operada, la estenosis
del tracto de salida del ventriculo derecho puede ser
también debida a la degeneracién intrinseca de una
prétesis bioldgica pulmonar o al crecimiento neointi-
mal y la calcificacién de un conducto protésico. Las
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prétesis pulmonares se pueden valorar bien por ETT,
pero los conductos protésicos pueden ser mucho més
dificiles de determinar con esta técnica. Con frecuen-
cia, los conductos entre el ventriculo derecho y la arte-
ria pulmonar estan localizados por detrés del esternén,
en la region alta del torax, y esto dificulta su estudio
ecocardiogrifico. Nosotros hemos encontrado que la
ETE es habitualmente muy eficaz para examinar los
conductos protésicos y determinar el gradiente de pre-
sién, pero cuando estdn muy calcificados, la imagen
ultrasénica intraprotésica es escasa. La RM puede
obviar estas dificultades y ayuda a determinar la causa
de la obstruccién y localizacién de la misma*?, aunque
en la mayoria de los casos hay que recurrir al cateteris-
mo cardiaco y a la angiocardiografia.

La insuficiencia de la védlvula pulmonar es la altera-
cién valvular mas frecuente en pacientes adultos con
CC. Aunque rara vez la insuficiencia puede ser congé-
nita, casi siempre aparece como una secuela posqui-
rirgica en pacientes con estenosis pulmonar critica o
TF corregidos con un parche de ampliacién transanu-
lar. Esta cirugia deja como secuela una insuficiencia
libre de la valvula pulmonar, habitualmente bien tole-
rada durante afios, pero a largo plazo provoca dilata-
cién y disfuncién sistélica del ventriculo derecho, in-
suficiencia  tricispide  secundaria, insuficiencia
cardiaca derecha y arritmias ventriculares o auricula-
res sostenidas. La insuficiencia pulmonar puede valo-
rarse bien por ecocardiografia convencional con
Doppler color y Doppler pulsado, pero la atencién
debe ir dirigida a la valoracion de la funcién sistdlica y
diastdlica del ventriculo derecho, con las limitaciones
antes sefaladas de la ecocardiografia.

PATOLOGIA DE LA AORTATORACICA

La CC que afecta con mayor frecuencia a la aorta
tordcica es la coartacién. Hoy dia, la mayoria de los
pacientes con coartacion adrtica se diagnostican y tra-
tan en la infancia, aunque algunos casos no se detectan
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Fig. 11. Seguimiento con resonancia
magnética de un paciente operado de
coartacion adrtica mediante aortoplastia
con parche de Dacron. En 1994 (iz-
quierda) existia dilatacion aneurismatica
de la aortoplastia. En 1997 (centro) se
demostraba un seudoaneurisma en el
extremo distal del parche. En el afio
2000 se hallé una trombosis parcial del
seudoaneurisma que se habia perforado
en un bronquio subsegmentario (fle-
cha), provocando hemoptisis intensa.
An: aneurisma; Ps: seudoaneurisma.

hasta la vida adulta. El diagndstico de coartacion en el
adulto se basa en los hallazgos clinicos. La ecocardio-
grafia supraesternal permite determinar las caracteris-
ticas del flujo a través de la zona coartada y estimar el
gradiente, pero la morfologia de la coartacién es mu-
cho mejor analizada por RM. Esta técnica proporciona
una informacién muy precisa de la anatomia del istmo
aortico, el didmetro intraluminal minimo y el flujo
transcoartacién®. La aortografia sélo se requiere cuan-
do se realiza un procedimiento terapéutico con balén
de dilatacién o stent. El paciente adulto operado de
una coartacién en la infancia puede presentar compli-
caciones adrticas, como la recoartacion o la formacion
de aneurismas. En estos casos, la RM es también la
técnica de mayor rentabilidad diagnéstica (fig. 11)%.
Los anillos arteriales son malformaciones infrecuentes
en el adulto y, cuando se presentan, suelen ser anoma-
lias incidentales. La RM es también la técnica de elec-
cién para definir las anomalias de los troncos supra-
adrticos y los anillos arteriales’®.

La dilatacién aneurismdtica de la aorta ascendente
es una complicacion frecuente en pacientes con sin-
drome de Marfan, aunque también aparece con fre-
cuencia en pacientes con coartaciéon (operada o no),
valvula adrtica bicuspide y TF o atresia pulmonar con
CIV. En todas estas CC, la dilatacidn de la aorta ascen-
dente se produce por enfermedad de la pared adrtica
media y puede ser causa de insuficiencia adrtica, di-
seccion, hematoma intramural o rotura de la pared. La
mayoria de autores recomiendan la intervencién qui-
rirgica cuando el didmetro intraluminal llega a ser ma-
yor de 50 mm. El seguimiento puede hacerse por eco-
cardiografia, pero la RM es mas fiable y, por ello,
puede considerarse la técnica de primera eleccién®.

Los aneurismas de senos de Valsalva son invagina-
ciones saculares en forma de dedo de guante que pue-
den perforarse en el ventriculo o auricula derechos.
Generalmente pasan desapercibidos hasta que se per-
foran y, entonces, provocan un gran cortocircuito iz-
quierda-derecha e insuficiencia cardiaca congestiva.
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Pueden ser diagnosticados por ETT, pero el diagndsti-
co diferencial con una CIV mds insuficiencia adrtica
es dificil con esta técnica. La ETE proporciona una de-
finiciéon mds exacta de la morfologia, localizacién y
cémara de drenaje, y permite la diferenciacién con una
CIV (que puede coexistir). Por tanto, puede conside-
rarse la técnica de eleccion en la valoracién preopera-
toria de los aneurismas de senos de Valsalva3®.

FISTULAS AORTOPULMONARES

La persistencia de un conducto arterioso permeable
provoca una fistula aortopulmonar congénita fécil-
mente detectable por ETT con Doppler color. En la ac-
tualidad, esta CC es poco frecuente en el adulto. En la
poblacién adulta, ocasionalmente se encuentran con-
ductos permeables que no provocan repercusion clini-
ca o soplo continuo. Son hallazgos incidentales que
demuestran la gran sensibilidad del Doppler color para
la deteccion de esta anomalia. En el otro extremo, al-
gunos pacientes con un conducto arterioso grande pue-
den desarrollar hipertensién pulmonar, que se mani-
fiesta clinicamente en la edad adulta. El diagnéstico de
estos casos por ETT es mds dificil, y puede estar indi-
cado realizar una ETE (fig. 12)*.

Las fistulas aortopulmonares mas frecuentes en los
adultos con CC son las provocadas por el cirujano
para aumentar el flujo pulmonar en cardiopatias ciané-
ticas con estenosis pulmonar. Las fistulas quirtrgicas
son muy diversas. Las mds habituales son la conexién
de la arteria subclavia a la arteria pulmonar ipsolateral
(Blalock-Taussig) o la conexién de la aorta ascendente
a la arteria pulmonar derecha (Waterston), pero cada
vez hay mds cirujanos que utilizan conductos de mate-
rial sintético (Gore-tex) entre la circulacion sistémica
y la pulmonar. Las fistulas quirtirgicas son dificiles de
analizar por ETT o ETE, por lo que, cuando existen
dudas sobre su permeabilidad, morfologia, flujo o
complicaciones es necesario recurrir a la RM* o la an-
giocadiografia.

Las colaterales sistémicas entre la aorta descendente
y el drbol vascular pulmonar son frecuentes en pacien-
tes con atresia pulmonar y CIV no restrictiva (seudo-
truncus). En el adulto, pueden provocar insuficiencia
cardfaca por un gran cortocircuito izquierda a derecha,
que se puede corregir con técnicas de unifocalizacién
pulmonar. La localizacién de las colaterales sistémicas
exige angiografia y sondaje selectivo de cada colate-
ral. La RM puede ayudar mucho en la localizacién de
las diferentes colaterales antes del cateterismo y evitar
que colaterales importantes sean pasadas por alto du-
rante la valoracién angiografica.

Algunos pacientes adultos pueden presentar fistulas
broncopulmonares o arteriovenosas pulmonares que
son de dificil diagndstico y localizacién. El diagnés-
tico de estas anomalias precisa la realizacién de una
angiografia selectiva, pero la RM puede ser de gran
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Fig. 12. Ecocardiograma Doppler color transtordcico (A) y transesofé-
gico (B) y Doppler continuo (C) en un paciente con conducto arterioso
persistente. TP: tronco pulmonar; AoD: aorta descendente; AoA: aorta
ascendente; RPD: rama pulmonar derecha; D: ductus.

ayuda para la localizacién de las fistulas. La ecocar-
diografia de contraste con suero agitado es muy sensi-
ble en la deteccidn de las fistulas arteriovenosas pul-
monares, aunque no permite su localizacién*'.

ANOMALIAS CORONARIAS

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias
son muy variadas. En la mayoria de los casos son sim-
ples variaciones en el origen de las ramas principales,
siendo la mds habitual el nacimiento de la arteria cir-
cunfleja en la coronaria derecha o en el seno coronario
derecho como un tronco independiente. El origen de la
descendente anterior en el seno coronario derecho es
menos frecuente pero, cuando se asocia a la TF, puede
tener  importantes  implicaciones  quirdrgicas.
Ocasionalmente, existe un tronco coronario tnico que
da lugar a las tres ramas. Mds importante que el origen
de las ramas es su trayecto, ya que cuando la arteria
aberrante pasa entre la raiz adrtica y el tracto de salida
del ventriculo derecho puede ser causa de angina de
esfuerzo o muerte subita durante el ejercicio.
Diferentes CC (TF, TGV completa o corregida, doble
salida de ventriculo derecho o truncus) tienen una ana-
tomia coronaria distinta que es importante conocer an-
tes de la intervencién quirirgica. En los pacientes
adultos con CC complejas se debe realizar siempre
aortografia o coronariografia selectiva antes de la in-
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TABLA 1. Procedimientos diagnosticos en pacientes adultos con cardiopatias congénitas

ETT ETE RM Isétopos Cateterismo

Situs auricular +++ ++ ++ - _
Ordenacion segmentaria +4+ ++ + - -
Drenajes venosos ++ ++ +++ ++ ++
Septo auricular ++ +++ + ++ +
Membranas y bafles +++ ++ ++ - +
Valvulas AV +++ ++ + - +
Cirugia de Fontan ++ +++ ++ + 4+
Septo ventricular +++ + + - +
Funcion VI +H+ + ++ ++ +
Funcién VD ++ + 4+ ++ +
Tracto salida VI +++ ++ + - -+
Tracto salida VD +++ ++ + - ++
Ramas pulmonares + - 4+ ++ 4
Hipertensién pulmonar ++ - - + 4
Qp:Qs ++ - ++ ++ ++
Fistula seno Valsalva ++ 4+ ++ ++ +
Coartacién ++ + +++ - +
Aneurisma aértico + ++ +++ - +
Ductus o ventana 4+ ++ + ++ +
Fistulas y colaterales + - ++ - o+t
Anomalias coronarias + ++ ++ ++ 4+
Trombosis + +++ ++ - _
Endocarditis ++ S+ - _ _

+++: procedimiento diagnéstico de eleccién en la mayoria de los casos; ++: procedimiento de gran utilidad en algunos casos; +: procedimiento poco Util en la ma-

yoria de los casos; —: procedimiento diagnéstico no indicado.

tervencién para evitar lesionar un tronco coronario im-
portante durante la cirugfa. Las anomalias coronarias
mayores son el origen del tronco coronario izquierdo
de la arteria pulmonar, las fistulas coronarias o los
aneurismas coronarios. Aunque estas anomalias pue-
den ser diagnosticadas por ecocardiografia (ETT o
ETE) y por RM, el diagndstico definitivo se debe esta-
blecer por coronariografia selectiva®.

PROCEDIMIENTOS DIAGNOSTICOS DE
PRIMERA ELECCION

La evaluacién con técnicas de imagen de las CC del
adulto puede llegar a ser tan precisa como en el nifio,
pero estas técnicas no pueden sustituir a una valora-
cion clinica detallada. La historia clinica debe recoger
con exactitud todas las intervenciones previas, los sin-
tomas y el estado funcional del paciente. La explora-
cion fisica, el ECG y la radiografia de térax siguen
siendo los tres pilares basicos en los que se sustenta el
diagnéstico clinico. Las técnicas de imagen son com-
plementarias y deben ser dirigidas sobre la base de la
valoracion clinica. La ETT con Doppler pulsado, con-
tinuo y color es la técnica de imagen principal y, en
muchos casos, suficiente. En la mayoria de los pacien-
tes, la ETT nos permite determinar el sifus auricular, la
ordenacién segmentaria, los defectos en el tabique in-
terauricular o interventricular, la persistencia de un
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conducto arterioso, la morfologia y funcién de las val-
vulas AV y del tracto de salida de ambos ventriculos,
la estructura ventricular y la funcién cuantitativa del
ventriculo izquierdo o cualitativa del ventriculo dere-
cho, la presion sistdlica de la arteria pulmonar y la va-
loracién de cortocircuitos e insuficiencias valvulares.
La ETE, la RM, la cardiologia nuclear y el cateteris-
mo cardiaco son técnicas diagnésticas de segundo ni-
vel que sélo estdn indicadas cuando la ETT no propor-
ciona una valoracién completa anatémica o funcional.
En muchos casos, la informacién ofrecida por estas
técnicas es redundante, por lo que debemos elegir bien
su secuencia para evitar exploraciones innecesarias.
Otras veces, la informacién es complementaria y, por
tanto, tendremos que recurrir a diferentes técnicas
diagnésticas para completar la evaluacion. Existen
muy pocos estudios comparativos de la utilidad clinica
respectiva de estas técnicas®. En la tabla 1 se trata de
comparar el valor diagndstico de las diferentes técni-
cas de imagen, basado en la informacién de la biblio-
grafia y en la experiencia clinica diaria. La utilidad de
cada técnica en la valoracion de los diferentes aspectos
de las CC se ha clasificado en cuatro grupos: a) proce-
dimiento diagndstico de eleccién en la mayoria de los
casos; b) procedimiento de gran utilidad en casos se-
leccionados; ¢) procedimiento de escasa utilidad en la
mayoria de los casos; y d) procedimiento no indicado.
Esta clasificacion es similar a la de las indicaciones de
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TABLA 2. Principales indicaciones de las técnicas de imagen de segundo nivel

Técnica de imagen

Indicaciones principales

Ecocardiografia transesofagica

Resonancia magnética

Cardiologia nuclear

Cateterismo cardiaco y angiocardiografia

Pacientes con ventana transtoracica muy limitada

Situs auricular y ordenacién segmentaria en casos complejos

Foramen oval permeable y aneurisma del tabique interauricular

Cierre de CIA con dispositivo percutaneo

CIA seno-venosa

Cor triatriatum

Dehiscencia o estenosis de bafles intraauriculares

Complicaciones de la cirugia de Fontan

Criterios de operabilidad de la anomalia de Ebstein

Valoracién perioperatoria de la insuficiencia mitral, adrtica o tricispide

Diagnéstico diferencial de la estenosis subadrtica

Fistulas de los senos de Valsalva

Conducto arterioso con hipertensién pulmonar

Sospecha de endocarditis infecciosa

Complicaciones tromboembdlicas

Situs visceroatrial en sindromes de heteroataxia

Anomalias del drenaje venoso pulmonar o sistémico

Tamafio y funcién del ventriculo derecho pulmonar o sistémico

Estenosis o hipoplasia de tronco o ramas pulmonares

Coartacion adrtica nativa o posquirurgica

Aneurismas de aorta ascendente o descendente

Anomalias del arco aértico y anillos arteriales

Fistulas quirurgicas y colaterales sistémicas

Determinacidn del Qp:Qs

Tamafio y funcidn ventricular (izquierda o derecha)

Perfusidn pulmonar en estenosis o hipoplasia de ramas pulmonares

Isquemia miocardica en las anomalias coronarias

Presién pulmonar, resistencias vasculares y respuesta a vasodilatadores en pacientes con
hipertension pulmonar aguda

Anomalias coronarias congénitas

Fistulas arteriovenosas o bronquiales

Colaterales sistémicas previas a la unifocalizacion

Procedimientos terapéuticos percutaneos

Previo a intervencion quirdrgica en cardiopatias complejas

Coronariografia en pacientes con mas de 50 afios o con factores de riesgo de cardiopatia
isquémica
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