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Una nueva ola de pacientes esta llegando al sistema
de asistencia sanitaria general: los adultos con enferme-
dad cardiaca congénita. Nos hemos convertido en victi-
mas de los avances que la medicina, la cardiologia pe-
diatrica y la cirugia de las cardiopatias congénitas (CC)
han logrado en los ultimos 60 afos. El nimero de adultos
con CC continta creciendo, la prevalencia de CC com-
plejas aumenta con mas rapidez en adultos que en ni-
fos; la morbimortalidad se esta desplazando de la infan-
cia hacia la edad adulta. A pesar de que la prevalencia
de CC en los adultos es significativamente superior que
la de otras enfermedades (como infecciones por el VIH,
la pardlisis cerebral o la enfermedad de Parkinson), la
concienciacion publica es deficiente y debe mejorar. En
los nifios con CC se realizé una enorme inversion, y eso
ha permitido que sobrevivan hasta la edad adulta, pero
el sistema de asistencia sanitaria para adultos no esta
preparado para suministrar los recursos humanos y la
infraestructura necesarios para que la asistencia sea de
la misma calidad de la que gozan los pacientes pediatri-
cos. La prestacion sanitaria a pacientes adultos con CC
esta por debajo de los niveles 6ptimos en muchos pai-
ses, ya que muchos de los programas de asistencia en
adultos con CC no cumplen los estandares minimos de
una estructura de asistencia sanitaria idonea. Se han lo-
grado avances, pero no se cubren las necesidades y hay
mucho que mejorar. Las autoridades deben elaborar un
plan de asistencia sanitaria regional y nacional, se deben
identificar centros de referencia regionales y suprarregio-
nales que reunan los criterios de calidad de la asistencia.
Espafia necesitaria unas 20 unidades de cardiopatias
congénitas en el adulto (UCCA) regionales para una po-
blacién de mas de 125.000 pacientes. Debemos validar
la enorme inversiéon que se realizd en estos pacientes
durante la nifiez y sacar provecho de uno de los grandes
logros de la medicina: se necesitan esfuerzos constan-
tes para poner en practica las recomendaciones de asis-
tencia para pacientes adultos con CC, asi como lograr la
acreditacion de programas y formacion en la cardiologia
de las CC del adulto. Gobiernos, ministerios de salud y
servicios de asistencia sanitaria tienen el reto de aportar
suficientes recursos humanos, financieros y estructurales
para satisfacer las necesidades crecientes de la pobla-
cién adulta con CC. Tenemos la responsabilidad ética de
proporcionar a los pacientes nacidos con discapacidad
una asistencia sanitaria de la mejor calidad, al igual que
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lo hacemos con los pacientes que padecen enfermeda-
des adquiridas. Para mejorar la asistencia, educar e in-
vestigar sobre las CC, ayudaria contar con un programa
de asistencia sanitaria integrado (CC de la edad adulta 'y
pediatrica) en el que los procedimientos de diagndstico y
terapéuticos esenciales se ubicasen en edificios y areas
exclusivos para las CC, donde se centralizasen recursos,
destrezas y el talento de especialistas en adultos y pe-
diatria.

Palabras clave: Enfermedad cardiaca congénita. Enfer-
medad cardiaca congénita en adultos. Prestacion de asis-
tencia sanitaria. Asistencia. Organizacion de la asistencia.

Healthcare Models in Europe and North America

A wave of a new patient population is hitting the adult
health care system: adults with congenital heart disease
(CHD). We have become the victim of the advances in
medicine, pediatric cardiology and congenital surgery
during the last 60 years. The number of adults with CHD
is continuously growing, the prevalence of complex CHD
is increasing more rapidly in adults than in children, and
morbidity and mortality are shifting away from the young
and towards the adult. Despite the fact that the prevalence
of adult CHD (ACHD) is significantly higher than that
of other diseases (e.g. HIV, cerebral palsy, Parkinson
disease), public awareness of ACHD is poor and must be
improved. An enormous investment for children with CHD
was made and allowed them to survive until adulthood,
but the adult health care system is not prepared to provide
adequate resources (human resources and infrastructure)
for the provision of the same quality of care as the patients
received in the pediatric health care system. The provision
of care for ACHD patients is suboptimal in many countries
as many ACHD healthcare programs do not comply with
the standards of optimal care structure. Progresses have
been made, but they don’t cover the needs and there is
much room for improvement. Authorities must develop
a regional and national care plan, must identify regional
and supraregional referral centers which meet the criteria
for quality of care. Spain would need up to 20 regional
ACHD centers to provide care for their ACHD population
of more than 125,000 patients. We must validate the
enormous investment that was made in these patients
during childhood and bring one of the biggest success
stories in medicine to fruition: sustained efforts are
needed to implement the recommendations of care for
ACHD patients, to get accreditation for the programs and
training in ACHD. Governments, ministries of health, and
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healthcare providers are challenged to provide adequate
human, financial and structural resources to meet the
increasing needs of this growing and challenging ACHD
population. We have an ethical responsibility to provide
the best quality of care to patients born with a handicap as
we have for patients with acquired diseases. An integrated
(ACHD and pediatric) care program with consolidation of
core diagnostic and therapeutic procedures in buildings
and areas dedicated to CHD, pooling of specialized adult
and pediatric talents, skills and resources would best serve
patient care, education and research relative to CHD.

Key words: Congenital heart disease. Adult congenital
heart disease. Health care delivery. Provision of care.
Organization of care.

ABREVIATURAS

CC: cardiopatia congénita.

HSC: hospital for sick children (hospital para
nifios enfermos).

TCCCA: Toronto Congenital Cardiac Center
for Adults (centro de cardiopatias congénitas
en adultos de Toronto).

UCCA: unidades de cardiopatias congénitas del
adulto.

INTRODUCCION

Nos hemos convertido en victimas de uno de los
mayores logros de la medicina: los notables ade-
lantos de la medicina, las intervenciones quirdrgicas
de reparacién y una asistencia sanitaria excelente en
muchas especialidades transformaron en la mitad
del siglo pasado la supervivencia, el desenlace cli-
nico y las expectativas de los nifios con enferme-
dades cardiacas congénitas!?. Se salvaron muchas
vidas de nifios con cardiopatia congénita (CC), pero
su circulacion no es normal, no estan «curados» y
acarrean con ellos defectos residuales y secuelas
tales como arritmias, vasos y valvulas estenosados
o regurgitantes y fallos del miocardio, ademas de
cuestiones psicosociales y un sinnumero de otras di-
ficultades. La elevada carga de la enfermedad
golpea al sistema de asistencia sanitaria para
adultos: las tasas de ingresos hospitalarios y la utili-
zacion de servicios ambulatorios y de hospitaliza-
cion por parte de pacientes adultos con CC aumen-
tara en el futuro®’. Niflos y adolescentes con CC
han recibido y reciben una asistencia sanitaria de
alta calidad, pero en muchos paises el sistema de
asistencia sanitaria para adultos no esta preparado
para continuar ofreciendo una asistencia tan exce-
lente. En la mayor parte del mundo desarrollado,
cuando los adolescentes dejan de estar bajo la res-
ponsabilidad de los departamentos de cardiologia
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pediatrica y pasan al sistema de asistencia sanitaria
general, sus crecientes necesidades no se ven satisfe-
chas. Un cuadro creciente de profesionales sanita-
rios, dedicados a la mejora de la asistencia sanitaria
para los adultos con CC, reconocio la necesidad de
desarrollar planes de asistencia detallados y cre6 di-
rectrices acerca de las infraestructuras necesarias
para ofrecer una asistencia apropiada a esta pobla-
cion con necesidades especiales, que sigue creciendo
en Europa y América del Norte®'®.

EL ENFOQUE EPIDEMIOLOGICO:
EL ALCANCE DEL PROBLEMA

Resulta dificil realizar una determinacion precisa
de la poblacion adulta con CC, ya que el calculo se
basa en medidas estimadas, supuestas o asumidas.
La prevalencia estimada de CC oscila entre 4 y
10 casos cada 1.000 nacidos vivosh!'™°, Las predic-
ciones sobre la cuantificacion de los adultos con CC
se basan en la prevalencia al nacer y los cambios en
la supervivencia que se han estimado para las dife-
rentes categorias de enfermedades en distintas
décadas"'7?, Esto explica el amplio margen en las
cifras de adultos con CC publicadas en Estados
Unidos y Canada: entre 650.000 y 1,3 millones en
Estados Unidos y alrededor de 110.000 en
Canada’'72%?!, Datos basados en la poblacion para
la provincia de Quebec aportaron nueva informa-
cion acerca de la poblacion con CC entre 1985 y
20002 Si asumimos que la demografia, la distribu-
cion por edades (nifios frente a adultos), la preva-
lencia de CC al nacer y la tasa de supervivencia son
equivalentes a las de Quebec, la prevalencia de CC
en adultos obtenida para la poblacion general de la
provincia de Quebec puede extrapolarse a otros
paises. La tabla 1 resume la extrapolacion de los
datos de Quebec a Estados Unidos, Canada y
Espafia para el afio 2000. Con una poblacién de
40.499.791 en Espaia, ya en el ano 2000 (Instituto

TABLA 1. Prevalencia extrapolada de cardiopatias
congénitas en la poblacién en general

Poblacion total que vive con CC

Grave Otra Total

Estados Unidos

Nifios 104.826 754.747 858.573

Adultos 79.469 775.865 855.334
Canada

Nifios 10.350 74.518 84.868

Adultos 8.949 87.375 96.324
Espaia

Nifios 14.094 101.476 115.570

Adultos 11.696 114.193 125.889

Modificado de Marelli et al>.



Nacional de Estadistica; disponible en: http://www.
ine.es/) la poblacion adulta con CC excedia a la po-
blacion pediatrica. La pauta de distribucion obser-
vada en la prevalencia y la edad cambiaran todavia
mas, y la transicion de las poblaciones con CC en la
edad adulta sera atn mas intensa en 2009; ademas,
la prevalencia de pacientes con CC complejas au-
mentara mas rapidamente en los adultos que en los
ninos. Estos datos epidemiologicos recalcan la cre-
ciente necesidad de centros especializados para
afrontar los retos que supone el crecimiento de la
poblacion adulta con CC.

LA PRESTACION Y LA ORGANIZACION
DE LA ASISTENCIA

Cada pais se enfrenta a sus propias barreras y
retos, y la prestacion apropiada de servicios sanita-
rios para los pacientes adultos con CC debe adap-
tarse de forma individual para superar dichos retos.
Autoridades de Europa, Canada y Estados Unidos
publicaron directrices acerca de la organizacion de
la asistencia sanitaria y describieron recomenda-
ciones para la educacion adecuada en CC de la
edad adulta para cardidlogos con experiencia, tanto
en cardiologia pediatrica como en cardiologia de
adultos®*121416 . En 1996, la Canadian Cardio-
vascular Society comisioné una conferencia de con-
senso sobre las CC del adulto; el informe obtenido
fue el primero de su clase en esta nueva subespecia-
lidad y ha sido muy valioso a la hora de exponer
principios «de vanguardia» sobre la gestion?2.

Principios de la organizacién de la asistencia

Todos los documentos recalcan la necesidad de
una coordinacién regional en la asistencia. Cada re-
gion debe identificar un centro de excelencia que
pueda cumplir con los estandares internacionales de
calidad y prestar servicios sanitarios de calidad.
Solo tales centros seran capaces de atender al nu-
mero de pacientes que baste para mantener el entre-
namiento de médicos, intervencionistas, electrofi-
sidlogos y cirujanos, entre otros, y reunir un equipo
multidisciplinario de individuos capacitados para
proporcionar una asistencia sanitaria de calidad a
los pacientes®'>12! Sin embargo, muchos centros
europeos y norteamericanos no relinen estas
condiciones®®?3. Como parte de la European Heart
Survey on ACHD (Encuesta Europea sobre las CC
en la edad adulta), los datos —obtenidos de 71 cen-
tros que participaron de forma voluntaria— mues-
tran que solo el 19% de los centros especializados
cumplian con los estandares definidos para una es-
tructura de asistencia 6ptima. Los criterios que pa-
recian mas dificiles de lograr para todos los centros
fueron la realizacién de como minimo 50 opera-
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TABLA 2. Recomendaciones para la estructura
minima para la asistencia de las cardiopatias
congénitas durante la edad adulta

Una UCCA de referencia debe emplear a un cardiélogo como minimo,
pero idealmente a dos, especificamente formados y educados en la
asistencia de adultos con CC891214-16

Los centros especializados en CC del adulto deben prestar asistencia en
colaboracién con los servicios de cardiologia pediatrica y/o cirugia de
las cardiopatias congénitas®121416

Los centros especializados deben tratar a un niamero de pacientes y
realizar un nimero de procedimientos suficientes para ser eficaces y
desarrollar y mantener un alto grado de rendimiento®°'2

Los centros de cardiologia general para adultos y los centros no
especializados deben establecer una relacion de derivacion con un
centro especializado®®'215

Modificado de Mon et al®.

ciones sobre CC al afio y contar con profesionales
de enfermeria especializados en el cuidado de di-
chos pacientes?. De las ocho recomendaciones para
una asistencia idonea en las CC del adulto, un
centro o unidad especializada en la atencion de esta
enfermedad (UCCA) debe incluir como minimo las
cuatro recomendaciones que se enumeran en la
tabla 2.

Tres niveles de asistencia

La asistencia a los pacientes adultos con CC debe
integrar desde la atencidén primaria hasta la aten-
cion altamente especializada (UCCA). Las reco-
mendaciones y las directrices en Europa y América
del Norte son equivalentes ¢ identifican tres niveles
de asistencia (fig. 1)%%121621;

— Nivel 1: incluye la asistencia local y la propor-
cionan médicos de familia y cardidlogos sin entre-
namiento adicional en CC del adulto (formacion de
nivel 1, véase mas adelante). El nivel 1 de asistencia
es una parte integral del plan de asistencia sani-
taria.

— Nivel 2: este nivel de asistencia se presta en una
UCCA regional, dirigida por un cardidlogo espe-
cializado en dicha enfermedad (al menos con for-
macion del nivel 2) y cuenta con los recursos esen-
ciales para constituir un UCCA (cardidlogos
especializados en CC del adulto y excelente equipa-
miento ecocardiografico), ademas de cualquier otro
recurso adicional. Tales centros prestarian la mayor
parte de la asistencia al paciente, pero éste podria
ser derivado a un centro nacional o suprarregional
cuando se necesitasen otros recursos (p. ¢€j., cirugia
o servicios electrofisiologicos especiales).

— Nivel 3: este nivel se presta en una UCCA su-
prarregional o nacional, que esta equipada con una
completa gama de recursos humanos e infraestruc-
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Fig. 1. Organizacion de la asistencia a
adultos con cardiopatias congénitas.

Profesionales
de atencion primaria

UCCA: unidad de cardiopatias congénitas
en el adulto.

turas (fig. 1) y sirve de recurso a los centros regio-
nales.

Para prestar la mejor asistencia posible a los pa-
cientes adultos con CC, es esencial una red na-
cional. Son cruciales una estrecha colaboracién y la
comunicacion entre los tres niveles de asistencia: el
médico de familia o el cardidlogo de adultos debe
tener acceso inmediato (las 24 h del dia) a la asis-
tencia del nivel 2 o el 3. Los pacientes adultos con
CC de complejidad moderada y elevada deben re-
cibir seguimiento en los centros regionales (nivel 2)
y/o suprarregionales (nivel 3)%1216,

Espana necesita 20 centros con UCCA
regionales

Las estimaciones sobre el nimero de UCCA ne-
cesarias para cubrir las necesidades han variado en
gran medida. Las directrices del aio 2001 recomen-
daban 1 centro cada 3 millones de personas en
Estados Unidos, mientras que en Canada se reco-
mendaba 1 cada 10 millones'>">. Marelli et al** ex-
trapolaron wuna prevalencia en poblacion de
4,09/1.000 adultos, revisaron la informacion actual-
mente disponible sobre el nimero de centros con
UCCA de cualquier tipo indexados para la pobla-
cion en ambos paises, exploraron los diferentes es-
cenarios de pautas de derivacién a centros regio-
nales/suprarregionales y examinaron su repercusion
en el numero de centros. Llegaron a la conclusion

TABLA 3. Namero de UCCA regionales

de que, para mejorar el acceso a la asistencia espe-
cializada de estos pacientes, se necesita una UCCA
regional cada 2 millones de adultos (tabla 3). Si
estas cifras de Canada y Estados Unidos se extra-
polasen a Espana, ésta necesitaria alrededor de
20 UCCA regionales y suprarregionales.

Equipos multidisciplinarios para prestar
asistencia a los adultos con CC en centros
especializados

Los problemas médicos y no médicos de los pa-
cientes adultos con CC no se limitan al corazon, y a
menudo incluyen mas de un 6rgano. Un equipo
multidisciplinario dedicado al adulto con CC puede
atender mejor las complejas necesidades de los
adultos con esta afeccidén, asi como gestionar los
trastornos multiorganicos que padecen®®!12151621 T g
figura 2 refleja la filosofia de una asistencia cen-
trada en el paciente con expertos dedicados a las
CC del adulto. La estrecha colaboracion con un
programa de cardiologia pediatrica y la participa-
cion conjunta en la asistencia de los pacientes
adultos con CC son la clave para la transicion hacia
un exitoso programa de atencion a las CC de la
edad adulta. El trabajo en equipo entre cardidlogos
pediatricos y cardidlogos adiestrados en CC del
adulto constituiria una situacion ideal, en la que se
reflejaria la continuidad de la asistencia de una en-
fermedad cronica, como son las CC.

Pais Poblacion del pais Poblacion adulta con CC?

Namero de UCCA regionales necesarios (segtin poblacion del pais®)

Escenario 1° Escenario 2°

Estados Unidos 281 millones 855.334
Canada 31 millones 96.324
Espafia 40 millones? 125.889

28 (1/10 millones)
3 (1/10 millones)
4 (1/10 millones)

150 (1/1,9 millones)
17 (1/1,8 millones)
22 (1/1,8 millones)

Modificado de Marelli et al**.
aEstimacion basada en una prevalencia de CC del adulto de 4,09/1.000 adultos (tabla 1).

°El nimero de UCCA regionales/suprarregionales necesarios por poblacion del pais se calcula dividiendo la poblacion del pais por el nimero de centros con UCCA regionales

necesarios.

°Escenario 1: escenario conservador; escenario 2: escenario realista (detalles descritos en Marelli et al?*).

9Basado en la poblacion del censo de 2000.
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| Servicio de apoyo social |

Cardiologia CC del adulto | Electrofisiologia

(formaci6n nivel 3)

| Psicologia/ psiquiatria |

| Insuficiencia cardiaca/

| Cardiologia pediatrica trasplante

| Obstetricia |

| Genética |

Cirujano congénitas/

’/' Trasplante

| Técnica de imagen |

A\| Anestesia cardiaca ‘
| Cuidados intensivos ‘

| Cardiologia intervencionista |

Neumologia/Unidad
de HT pulmonar

Fig. 2. Disefio de centro para la asistencia | Reumatologia |

especializadas

| Enfermeras

| Anatomia patoldgica

centrada en el paciente. HT: hipertension.

EDUCACION

A pesar de que las directrices europeas y norte-
americanas reconocen la necesidad de formacion y
entrenamiento en las CC de la edad adulta, la ma-
yoria de los cardidlogos estan poco familiarizados
con éstas y no cuentan con los conocimientos espe-
cializados ni la experiencia necesarios para prestar
asistencia a los pacientes con CC, especialmente a
aquellos con complejidad moderada-alta®®. Muchos
centros en Europa y América del Norte dependen
de la ayuda prestada por los cardidlogos pediatricos
que colaboran, como trabajo afiadido, con cardio-
logos de adultos «interesados» pero con poca rela-
cion y escasa experiencia en las CC del adulto.

Los requisitos de entrenamiento estan defini-
dos®141625  pero es urgente que se lleve a la prac-
tica para abastecer de personal especializado a la
creciente poblacion de adultos con CC. Los espe-
cialistas en las CC del adulto pueden proceder de
la cardiologia pediatrica o de la de adultos, pero
requieren la formacion en cardiologia de adultos o
en cardiologia de las cardiopatias congénitas que
los cualifique y los capacite para atender a los
adultos con CC compleja’. El paciente adulto con
una CC tiene necesidades muy diferentes de las in-
fantiles, y la formacion debe preparar al especia-
lista para que se familiarice con los importantes
retos que debe afrontar a medida que el paciente
crece y envejece. Aunque los obstaculos que una
CC subyacente implica continuan siendo un de-
safio, otros retos surgen a la hora de aprender a
afrontar cuestiones relacionadas con la vida adulta
y la salud: planificacion familiar, anticonceptivos,
aparicion de comorbilidades tales como las enfer-
medades cardiovasculares adquiridas, etc. La aten-
cion clinica a menudo se aleja del esquema que

sigue un cardidlogo pediatrico y se acerca mas al
amplio espectro de problemas de salud caracteris-
ticos de las enfermedades adquiridas. Por otra
parte, el cardidlogo de adultos no esta familiari-
zado con la terminologia, la morfologia y la fisio-
patologia de las CC complejas y requiere entrena-
miento antes de prestar asistencia a estos
pacientes. La calidad y el entrenamiento del indi-
viduo son mas importantes que sus antecedentes
profesionales.

La mayoria de las directrices norteamericanas y
europeas consideran que existen tres niveles de en-
trenamiento o formacion®141625;

— Nivel 1: exposicion basica de los problemas que
afectan a los pacientes con CC y la educacion nece-
saria en CC para todos los que se forman en cardio-
logia, a fin de que les permitan reconocer de forma
adecuada los problemas de las CC en los adultos y
ser conscientes de cuando derivar al especialista. La
formacioén del nivel 1 no capacita para prestar asis-
tencia a los pacientes con una complejidad mode-
rada o alta sin la colaboracién y la asistencia de un
cardidlogo con nivel 2 o 3 de formacion.

— Nivel 2: formacion adicional en CC de la edad
adulta para adquirir experiencia en el manejo de
toda la gama de pacientes adultos con CC. La du-
racion del entrenamiento varia entre los 6 meses y
1 afio como minimo.

— Nivel 3: especialista plenamente formado en CC
del adulto, con el grado de conocimiento necesario
para adoptar compromisos en investigacion clinica
y académica sobre las CC de la edad adulta. No es
solo competente en la asistencia de estos pacientes,
sino que también participa en la enseflanza y la in-
vestigacion; este nivel requiere al menos 2 afios de
formacion.
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La capacitacion en los niveles 2 y 3 solo puede
obtenerse en una UCCA terciaria. En condiciones
ideales, los cardidlogos especializados en adultos
deben recibir entrenamiento en entornos de CC,
tanto pediatricos como de adultos, antes de asumir
la responsabilidad de atender a estos pacientes.

CERTIFICACION

Una planificacién de unas claras vias de forma-
cion y una acreditacion de los centros especiali-
zados con capacidad docente son la clave para pro-
porcionar un entorno especializado, mejorar la
prestacion de servicios clinicos integrales a los pa-
cientes adultos con CC y establecer unos estandares
de calidad en la asistencia de estos pacientes. La
acreditacion formalizada es muy importante para
proteger la dedicacion a las CC del adulto como
una subespecialidad y proporcionar una calidad 6p-
tima de la asistencia. En todo el mundo, hay cada
vez mas centros que se denominan a si mismos es-
pecialistas en CC del adulto y no cumplen los requi-
sitos estandares®*!2.

El Working Group on Grown-Up Congenital
Heart Disease (WG 22) de la European Society of
Cardiology (ESC) realizdé una encuesta para reco-
pilar informacion acerca de la acreditacion en CC
del adulto en los distintos paises europeos. Segun el
boletin informativo de junio de 2009 (www.es-
cardio.org), no se han logrado muchos avances al
respecto. Seguin mis conocimientos, sélo existe una
certificacion formalizada en Alemania y estd a
punto de establecerse una en Paises Bajos.

En Alemania, las recomendaciones para mejorar
la calidad de la asistencia médica interdisciplinaria
de los pacientes adultos con CC y obtener una cer-
tificacion de especialista en CC del adulto se pre-
paran conjuntamente con el Competence Network
of Congenital Heart Defects por un grupo de es-
tudio multidisciplinario que incluye organismos
clave en medicina cardiovascular (la version inglesa
de estos documentos esta en preparacion)®>?’. Las
recomendaciones hacen referencia a directrices pu-
blicadas que definieron los requisitos respecto a la
educacion y los recursos humanos y estructura-
les! 121415 T a organizacion y la prestacion de asis-
tencia se basan en tres niveles (fig. 1) y el primer do-
cumento define los requisitos (recursos humanos y
estructurales) para las UCCA regionales y nacio-
nales en Alemania, asi como la pauta de derivacion
de pacientes con complejidades leve, moderada y
clevada®. El segundo documento define los requi-
sitos de entrenamiento para obtener calificacion es-
pecializada en CC del adulto: los cardidlogos espe-
cializados en adultos requieren un entrenamiento
adicional de 18 meses en CC, y 6 de esos 18 meses
deben estar dedicados a la cardiologia pediatrica; el
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cardiologo pediatrico también requiere un entrena-
miento adicional de 18 meses, pero 6 de esos
18 meses deben incluir formacién en cardiologia ge-
neral para familiarizarse con temas de afecciones
cardiovasculares adquiridas?’. El progreso del en-
trenamiento se registra en un diario y un informe
detallado verifica la adherencia a las directrices. Un
examen oral (discusion sobre casos con colegas)
completa el proceso de formacién. Después de la fi-
nalizacion con éxito de la formacion y del examen
oral, el aspirante recibe una calificacion de especia-
lidad (certificado expedido por las Academias de
Cardiologia y Cardiologia Pediatrica).

Mas de 300 cardiologos de adultos y pediatricos
solicitaron acreditacion en CC del adulto hasta
marzo de 2009 (comunicacion personal del Prof.
Harald Kaemmerer, Munich): 99 cardiologos pe-
diatricos y 22 cardidlogos de adultos reunieron los
requisitos necesarios para obtener la certificacion
en la especialidad; mas de 50 solicitantes no los
reunieron o fueron rechazados debido a un entrena-
miento inadecuado en CC del adulto. La acredita-
cion de las UCCA esta en curso (comunicacion
personal del Prof. Harald Kaemmerer, Munich).

Existe una certificacion formalizada disponible
en Paises Bajos, pero no se ha publicado todavia.
Después de finalizar 5 afios de formacién en cardio-
logia general, el solicitante requiere al menos 1 afo
de entrenamiento adicional en CC del adulto (co-
municacién personal del Prof. Folkert Meijboom).

En Estados Unidos se ha iniciado un debate pro-
fundo sobre la certificacion en la cardiologia de las
CC del adulto. Se han presentado documentos
tanto en la American Board of Pediatrics como en
la American Board of Internal Medicine solicitando
acreditacion para la subespecialidad de CC del
adulto, con un periodo de formacion de 2 afos.
Este periodo de entrenamiento incluiria tanto la ex-
periencia obligatoria con cierto niimero y ciertos
tipos de pacientes y enfermedades y procedimientos
suficientes, asi como el desarrollo de las habilidades
necesarias. El proceso de acreditacion esta todavia
en curso (comunicacion personal del Dr. Michael
Landzberg, Boston, Massachusetts, y del Dr.
William Davidson, Hershey, Pennsylvania).

En Canada también se iniciara pronto el debate
sobre las certificaciones.

PRES]’ACI()N DE ASISTENCIA EN EUROPA
Y AMERICA DEL NORTE

Los sistemas de asistencia sanitaria en los paises
europeos, Canada y Estados Unidos tienen antece-
dentes politicos ¢ historicos diferentes y, por lo
tanto, son dificiles de comparar. Sin embargo, los
principios de asistencia, el establecimiento de una
red de UCCA regionales y suprarregionales y los



requisitos educativos son aplicables a todos los
paises. Existen centros especializados para los pa-
cientes adultos con CC en Canada, Estados Unidos
y Europa, y los paises a ambos lados del Atlantico
comparten retos similares a la hora de establecer
tales centros®*2:

— Ausencia de un plan de asistencia regional o na-
cional para los pacientes adultos con CC.

— Falta un numero suficiente de centros especiali-
zados y regionales.

— Insuficiente educacion de los pacientes y cuida-
dores profesionales respecto a la naturaleza de la
enfermedad y su seguimiento®.

— Ausencia de una transicioén guiada desde la asis-
tencia pediatrica a la de adultos.

— Infraestructuras inadecuadas para el manejo de
casos.

— Escasa concienciacion publica acerca de necesi-
dades crecientes.

— Apoyo inadecuado de los organismos politicos
y los encargados de la toma de decisiones en univer-
sidades y los centros de asistencia secundaria/ter-
ciaria.

Europa

Existen UCCA regionales y suprarregionales
que siguen las directrices de la ESC en Reino
Unido, Paises Bajos, Suiza, Alemania, Suecia,
Noruega y algunos otros paises’. Los principios de
asistencia se aplican a cualquier pais y se alienta a
las autoridades a que establezcan acreditaciones
para la atencion a las CC del adulto y una forma-
cion que garantice una asistencia de gran calidad.
La acreditaciéon sélo se ha introducido en
Alemania y Paises Bajos (véase «Certificaciony).
La certificacion en ecocardiografia de las CC se
introdujo hace unos afos para dotar de credibi-
lidad y legitimidad profesional a cualquier profe-
sional que demostrase su competencia mediante
este examen que, normalmente, se celebra durante
encuentros de EuroEcho. Se trata de una iniciativa
del Working Group on Grown-Up Congenital
Heart Disease, la European Society of
Echocardiography y la Association for European
Paediatric Cardiology (mas detalles en: www.es-
cardio.org/communities/EAE/accreditation).

La prestacion de asistencia a pacientes adultos
con CC esta por debajo de los niveles 6ptimos en
Europa, y hace unos afios solo el 19% de los centros
especializados cumplian con los estandares defi-
nidos para una estructura de asistencia sanitaria
idonea®. Es sorprendente que incluso los centros
mas motivados no fueron capaces de satisfacer los
requisitos de realizar un minimo de intervenciones
quirargicas de cardiopatias congénitas (mas de
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50 operaciones al aio), y cabe preguntarse cual es el
numero de operaciones que se realizan en los cen-
tros que se autodenominan UCCA y no partici-
paron en esta encuesta. Sin embargo, un nimero
minimo de operaciones es imprescindible para man-
tener al dia las destrezas de todo el equipo. Aunque
la Encuesta Europea del Corazén sobre CC del
Adulto (European Heart Survey on Adult
Congenital Heart Disease) solo incluia un subcon-
junto de los centros europeos, apunta a que el nd-
mero de centros adecuadamente equipados es de-
masiado pequefio para asistir a los mas de
1,2 millones de adultos con CC que actualmente
viven en Europa?.

La falta de transicion y transferencia guiadas de
la asistencia pediatrica a la de adultos es una gran
barrera en algunos paises. La transferencia de la
asistencia a las UCCA esta bien organizada y esta-
blecida en algunos (p. ¢j., Suiza, Alemania, Suecia,
Noruega y Paises Bajos), pero no en otros. La pres-
tacion de asistencia a adultos en un entorno pedia-
trico es inapropiada, al igual que seria la prestacion
de servicios pediatricos en un entorno de adultos: el
enfoque hacia el paciente es completamente dife-
rente, las necesidades clinicas se alejan de las pres-
tadas por cardiologos y enfermeras pediatricos, y se
debe cubrir un espectro mucho mas amplio de
temas de salud, que se asemeja al de las enferme-
dades adquiridas.

Canada

El sistema sanitario de Canada se financia mayo-
ritariamente con fondos publicos, si bien los fondos
privados tienen una participacién menor, pero im-
portante. No existen restricciones economicas en
cuanto al acceso a la asistencia de cualquier pa-
ciente, aunque la carga econémica de la asistencia
médica y quirurgica es considerable y aumentara
aun mas>>>.

La red CACH (Canadian Adult Congenital Heart
Network) fue fundada en 1991 por un grupo de mé-
dicos y cirujanos interesados en las CC del adulto
(www.cachnet.ca). La red CACH se establecid en
Canada para aunar el conocimiento y la experiencia
de los profesionales en las CC del adulto, ayudar a
fortalecer su numero, sus conocimientos y sus des-
trezas y crear una comunidad de personas compro-
metidas con la prestacion de asistencia sanitaria de
alta calidad a estos pacientes®. En 1996 se desarrollo
un plan de asistencia nacional de la red CACH para
los pacientes adultos con CC que definié cinco re-
giones geopoliticas dentro de las que se prestaria
asistencia: British Columbia, las provincias occiden-
tales, Ontario, Quebec y las provincias atlanticas.
Para anclar estas regiones se establecieron cinco cen-
tros de excelencia suprarregional en Vancouver,
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Edmonton, Toronto, Montreal y Halifax. Los otros
diez son UCCA regionales y prestan a sus pacientes
gran parte de la asistencia necesaria, si bien trabajan
en estrecha colaboracion con un centro suprarre-
gional y dependen de su servicio para la prestacion
de servicios mas especializados. Existen 15 UCCA
en Canada que cubren las necesidades que se mues-
tran en la tabla 3.

El Toronto Congenital Cardiac Centre for
Adults (TCCCA) es el mayor centro, con mas de
6.000 pacientes que recibieron seguimiento activo
y mas de 3.200 visitas en 2008. Los especialistas
afiliados asisten a conferencias clinicas semanales
(ponencias de casos y debates), que son clave
para una asistencia 6ptima al enfermo; estas con-
ferencias se emiten como teleconferencias a
Hamilton, Kingston, London, Ottawa y Halifax,
y los colegas de estos centros pueden presentar
sus casos y establecer intercambio profesional.
Ademas, Toronto sirve de centro de recursos
para algunos pacientes de las provincias occiden-
tales y atlanticas donde reciben asistencia y pro-
cedimientos mas especializados cuando los nece-
sitan. La centralizacion de asistencia experta en
UCCA identificadas permite un alto volumen de
pacientes y procedimientos, ayuda a mantener las
destrezas del equipo y mejora la calidad de la
asistencia especializada.

En Canada los adolescentes, a la edad de 18 anos,
deben abandonar el sistema de asistencia sanitaria
pediatrica. Para reducir al minimo la falta de segui-
miento, es crucial que la transiciéon y la transfe-
rencia de la asistencia al sistema sanitario para
adultos sean fluidas. En el TCCCA se establecio un
grupo para la transicién (Transition Task Force),
que cuenta con personal del Hospital General de
Toronto y del Hospital for Sick Children (HSC).
Sus objetivos son:

— Preparar a los pacientes pediatricos para que
abandonen el HSC con las destrezas necesarias para
gestionar su salud de forma idénea (y convivir de
adultos con la enfermedad cardiaca congénita).

— Proporcionar educacién a pacientes (mejorar el
cumplimiento, prestar una asistencia sin altibajos).

— Centrarse tanto en temas médicos como en es-
tilo de vida.

Para llevar a cabo este proceso de transicion, se
elabord algiin material especifico (p. €j., «Good 2
Go Transition Programy»; disponible en: www.
sickkids.ca/good2go o www.achd-transition.com).
Este material se disefidé para hacer hincapié en
que el niflo con una enfermedad cronica puede
avanzar por un camino de desarrollo adecuado
que lo conduzca a una mayor autogestiéon como
adulto.
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Estados Unidos

Mientras la asistencia de los pacientes con CC en
Estados Unidos es excelente en la nifiez y la adoles-
cencia, en la mayor parte del pais no existe tradi-
cion a la hora de desarrollar servicios equivalentes
para los pacientes adultos con CC, y al contrario de
lo que sucede en Canada, los adolescentes no deben
abandonar el sistema sanitario pediatrico®. A dife-
rencia de Canada, en Estados Unidos los pacientes
estan expuestos a limitaciones en cuanto a la cober-
tura del seguro y estan en considerable riesgo si ca-
recen de seguro médico®*. La falta de financiacion,
ademas, obstaculiza la prestacion de una asistencia
médica apropiada que requiere pruebas complejas
y/o ingresos hospitalarios para la practica de
pruebas invasivas. Por otra parte, no existe ninguna
transicién/transferencia organizada desde el sistema
pediatrico a la asistencia sanitaria de adultos y, a
diferencia de Canada y algunos paises europeos, los
pacientes adultos con CC continuan recibiendo
asistencia en un entorno pediatrico, lo que en mu-
chos aspectos es inapropiado. Los retos y las ba-
rreras observadas en la actualidad en este pais son
aplicables a muchos otros paises, como ya se ha se-
nalado antes. Cabe destacar®3:

— No existe un plan para la transicion/transfe-
rencia del sistema de asistencia pediatrico al adulto.

— Falta centralizacioén de los servicios ambulato-
rios y hospitalarios.

— EI ntimero de pacientes con CC «perdidos»
para el seguimiento es elevado.

— Dificultad para identificar la mejor ubicacion
para los procedimientos.

— Dificultad para ofrecer un manejo prenatal
apropiado a las mujeres embarazadas con CC.

— Dificultad para asegurar la infraestructura y la
experiencia de subespecialidades no cardiacas.

— Ausencia de un plan estructurado para formar
a personal necesario que cubra los puestos necesa-
rios en los centros que se estan creando para dichos
pacientes en Estados Unidos'3.

Hay muchos profesionales de la salud entusiastas
y consagrados a las CC del adulto. La Adult
Congenital Heart Association, un grupo de defensa
del paciente en Estados Unidos, llevd a cabo una
encuesta nacional de los centros dedicados a las en-
fermedades cardiacas congénitas e informo de
74 centros que se declaraban a si mismos especiali-
zados en CC del adulto en sus sitios web (Www.
achaheart.org). Muchos de estos programas tienen
menos de 10 afios de antigiiedad y s6lo unos pocos
tienen larga tradicion en la asistencia, la educacioén
y la investigacion integradas. En Estados Unidos
existen UCCA muy potentes, pero todavia son



pocas para cerrar la brecha entre los recursos dis-
ponibles y los necesarios. Los cardidlogos pedia-
tricos deberian derivar a sus pacientes a estos cen-
tros cuando llegue el momento de la transicion a la
asistencia adulta. Sin embargo, en Estados Unidos
una proporcion significativa de pacientes adultos
con CC recibe seguimiento en centros pediatricos, y
los pacientes adheridos a programas pediatricos son
el doble que los que reciben seguimiento en pro-
gramas acreditados para adultos*.

DIRECCIONES FUTURAS

El numero de pacientes adultos con CC y la com-
plejidad de la enfermedad estidn aumentando. Por
lo tanto, se debe consolidar la pericia de los profe-
sionales, y el mejor modelo de asistencia es aquel en
el que hay estrecha colaboracién entre los represen-
tantes de la cardiologia pediatrica y la cardiologia
de las CC del adulto. Los pacientes adultos con CC
requieren asistencia terciaria/cuaternaria suma-
mente especializada y a largo plazo. Un programa
de asistencia integrado (CC de la edad adulta y pe-
diatrica), con la centralizacién de los procedi-
mientos de diagnostico y terapéuticos esenciales en
areas/edificios dedicados a las CC y la concentra-
cion de talentos, destrezas y recursos especializados
en adultos y pediatria, seria el mejor modo de lo-
grar buenas asistencia, educacion e investigacion
relacionadas con las CC, y seria un entorno ideal
para que surjan intercambios creativos entre los
programas pediatricos y los del adulto. Este en-
foque también apreciaria las CC como una enfer-
medad cronica. Pero hay un largo camino que reco-
rrer para superar los obstaculos politicos, las
barreras y los temores arraigados en la cardiologia
pediatrica y del adulto, asi como en los gestores de
hospitales pediatricos y de adultos.

CONCLUSIONES

Una nueva oleada de pacientes de nueva genera-
cion, creciente en numero y complejidad, golpea
los sistemas de atencidn sanitaria de adultos, no
preparados para prestar asistencia a este tipo de
enfermedad. Hay una escasez de personal cualifi-
cado para la atencion a esta nueva poblacion de
adultos con CC, y no existe ningin plan de asis-
tencia nacional que cierre la brecha entre el nu-
mero de pacientes seguidos, las UCCA regionales
y el numero total de pacientes que reciben segui-
miento en otros centros no acreditados. Las auto-
ridades nacionales deben poner en marcha planes
nacionales de asistencia al paciente, educacion e
investigacion, de modo que se pueda paliar la
brecha existente entre los recursos humanos y es-
tructurales disponibles y los necesarios. Es nuestra
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obligacion proporcionar a los pacientes adultos
que nacieron con la carga de una CC una asis-
tencia de calidad equiparable a la que reciben
otros pacientes con enfermedades adquiridas.
Debemos validar la inversion realizada en estos
pacientes durante su nifiez que les permiti6 al-
canzar la edad adulta. La mayoria de los pacientes
con CC no estan curados, su corazon solo se re-
paro, y la mayoria de ellos requiere durante toda
su vida la asistencia especializada e integral de un
equipo multidisciplinario con experiencia en CC.
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