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Editorial

Reparacion de la estenosis aislada de la valvula pulmonar: ¢es curativa? n
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Repaired isolated pulmonary valve stenosis: living happily ever after?
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La estenosis aislada de la valvula pulmonar (EVP) es una
cardiopatia congénita bastante frecuente, con una incidencia del
6,5 al 7,1%"%. Comprende todo un espectro de la enfermedad, que
va de la estenosis critica en el recién nacido a la estenosis leve
asintomatica durante toda la vida®. Galian-Gay et al. presentaron
datos de seguimiento de 158 pacientes con EVP aislada a los que se
practicé un tratamiento quirrgico o una valvuloplastia percuta-
nea con balén en su centro terciario de referencia. Debe felicitarse a
estos autores por su trabajo: el grupo de pacientes presentado es
relativamente grande para una cardiopatia congénita del adulto, y
los datos clinicos incluyen sintomas, electrocardiogramas, eco-
cardiografias, datos de hemodinamica y, lo que es muy importante,
datos de evolucion a largo plazo con un seguimiento de décadas. Se
definen los factores determinantes de los resultados: la edad en el
momento de reparacion de la EVP y la presencia de cianosis antes
de la reparacion fueron factores predictivos de las complicaciones
cardiovasculares.

Los autores resistieron la tentacion de aumentar el nimero de
pacientes con la inclusién de los que presentan tetralogia de Fallot.
Dichos pacientes presentan también una EVP como parte de la
anomalia congénita, pero a menudo tienen una anatomia mas
compleja, por lo que se refiere a la morfologia del tracto de salida
del ventriculo derecho (VD) y la presencia de una comunicacion
interventricular. Requieren un abordaje diferente, con un
momento adecuado distinto para realizar la reparacion, y ello
afecta indudablemente al resultado. A diferencia de lo que ocurre
con la tetralogia de Fallot y el momento adecuado para el
reemplazo de la valvula pulmonar (RVP), que se han estudiado
ampliamente en los Gltimos 20 a 30 afios, hay pocos datos sobre los
resultados a largo plazo tras el alivio de la EVP en los pacientes con
una EVP aislada.

Sin embargo, seria un error aplicar los datos de seguimiento a
largo plazo de la tetralogia de Fallot al grupo de pacientes con EVP
aislada. Los pacientes con tetralogia de Fallot tienen un peor valor
de la fraccion de eyeccion de los ventriculos derecho e izquierdo;
la anchura del QRS es considerablemente mayor (lo cual esta
relacionado con arritmias ventriculares, riesgo de muerte sibita y
el tamafio y la funcion del VD) y es mas frecuente que se les
implante un marcapasos o un desfibrilador’. Estos factores se
tienen en cuenta para determinar el momento adecuado para la
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reintervencion, especialmente el RVP, en los pacientes con
tetralogia de Fallot, y no deben usarse en la toma de decisiones
clinicas en el grupo de pacientes con EVP. Nuevamente, el estudio
de Galian-Gay et al. muestra, de manera mas clara que en
la mayoria de estudios previos, que los resultados a largo plazoy la
evolucion «natural» tras el alivio de la EVP a una edad temprana son
considerablemente mejores que en el grupo de tetralogia de Fallot.

El seguimiento descrito en el presente estudio es bastante largo,
de una media de 27 afios. La mayor parte de la cohorte inicial fue
incluida en el seguimiento. La supervivencia de estos pacientes con
una EVP reparada fue muy buena: solo hubo 1 muerte, con lo que la
tasa de supervivencia fue del 99,4%. Esto concuerda con las cifras
existentes en la literatura, en la que se describe un seguimiento a
largo plazo, y presenta, pues, a pacientes que alcanzaron la edad
adulta, con valores de entre el 90 y el 98,4%>57,

Aparte del merecido elogio, puede hacerse alguna critica al
estudio de Galian-Gay et al. Una de ellas, de caracter menor, es que
no se incluyera en el seguimiento a una cuarta parte de los
pacientes. Esto no es infrecuente en los defectos cardiacos
congénitos relativamente leves que se han tratado, y casi curado,
con una intervencion en la infancia; se puede ver en practicamente
todos los estudios de todo el mundo que presentan un seguimiento
de defectos igualmente leves. En el apartado de limitaciones, los
autores indican que esto puede deberse al buen estado clinico de
estos pacientes, que hacia que no consideraran necesario acudir a
visitas ambulatorias posteriores. Es probable que sea asi, aunque
no deja de ser solo una hipotesis. Es posible incluso que algunos de
ellos fallecieran, y ello explicaria por qué no se continué viéndolos
en el seguimiento. No se presentaron las caracteristicas iniciales de
los pacientes excluidos, por lo que no se sabe si difieren de las del
grupo de pacientes incluidos. Si sus caracteristicas iniciales fueran
realmente mejores e indicaran una forma mas leve de la
enfermedad, la explicacion de los autores podria tener mas
fundamento.

Una cuestiéon mas importante es la forma en que los autores
presentan la clase funcional. No presentan muchos datos sobre la
funcién clinica, excepto la clase de la New York Heart Association
(NYHA). Se ha demostrado que esta clasificacion tiene un valor
limitado en los pacientes adultos con cardiopatias congénitas.
A modo de ejemplo, algunos estudios de seguimiento de pacientes
con malformacién de Fontan que presentan una fisiologia de
ventriculo Gnico han indicado que un porcentaje elevado de ellos
se encontraban en la clase I de la NYHA®. Aparte de la clase de
la NYHA, las pruebas de esfuerzo, preferiblemente con el empleo
del VOymax, podrian haber aportado los datos necesarios para
determinar la clase funcional real de estos pacientes; en otras
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palabras, lo que son capaces de hacer y las limitaciones que
presentan. Este es el motivo por el que se han incluido en las guias
estadounidenses y de la Sociedad Europea de Cardiologia: el
seguimiento estructural de pacientes adultos con cardiopatias
congénitas requiere la inclusion de pruebas de esfuerzo secuen-
ciales®'°. Dichas pruebas aportaran informacién sobre si el grado
moderado a grave de insuficiencia pulmonar (IP) y dilatacion del
VD, frecuente en este grupo de pacientes, es bien tolerado
funcionalmente a lo largo de los afios o no. Estos datos son
necesarios para orientar nuestra toma de decisiones clinicas
respecto a cuando intervenir y cuando plantear un posible RVP en
los pacientes tratados por una EVP aislada, sin utilizar datos
procedentes de la poblacion con tetralogia de Fallot (lo cual no esta
justificado). No obstante, a pesar de estos inconvenientes
de caracter menor que son inherentes a casi todos los estudios
de seguimiento retrospectivos, este estudio amplia realmente
nuestro conocimiento sobre los resultados a largo plazo en los
pacientes con una reparacién de la EVP.

Los datos mas importantes de este estudio son los que indican
una excelente supervivencia durante todo el periodo de segui-
miento, el hecho de que la mitad de los pacientes tengan una IP de
moderada a grave y una cuarta parte de ellos, una dilatacion
sustancial del VD y que mas de un tercio de los pacientes hayan
sido reintervenidos. Durante mucho tiempo se consider6 que la IP
era inocua®, pero luego han surgido dudas respecto a si ello es
realmente asi''. En este estudio, al igual que en los otros pocos
estudios de seguimiento existentes>”'?, hubo un subgrupo
considerable de pacientes a los que se practic6 una reintervencion
tardia después de 30 a 40 afios de seguimiento a causa de una IP
grave. Es probable que los pacientes a los que se practicé un
RVP fueran los casos mas desfavorables. En este estudio (como
en todos los demas estudios de seguimiento), no se presenta una
informacion detallada sobre la indicacién exacta para el RVP, ya
que no es posible obtenerla. En estos pacientes, las intervenciones
se realizan porque se prevé que aporten un mejor resultado. A corto
plazo, la evidencia existente indica que la funcion del VD mejora no
solo en los pacientes con tetralogia de Fallot, sino también en los
que presentan una EVP aislada'®. La cuestién es si a largo plazo
esto es superior a lo obtenido con un abordaje conservador,
pero hasta el momento no se dispone de datos para esclarecerlo.
No se conocen tampoco los resultados de un abordaje conservador
a largo plazo. El estudio de Galian-Gay et al. cuenta con un
seguimiento de hasta 42 afios después de la intervencion. Se trata
de uno de los periodos de seguimiento mas largos que se han
publicado, pero adn asi no es suficiente para dar respuesta a
la importante cuestion de si el abordaje utilizado proporcionara la
maxima esperanza de vida y la mejor calidad de vida. Todavia se
desconoce por completo como toleraran los pacientes la IP cuando
tengan 50 o 60 afios y si el RVP a esa edad, cuando los pacientes
empiezan a presentar sintomas o cuando se produce un deterioro
de la funcion del VD, proporcionara buenos resultados. Por lo
que respecta a la cohorte de gran interés en la que el grupo de
Barcelona realiza un seguimiento estructural desde hace ya
muchos afios, quisiéramos alentar a los autores a que presentaran
de nuevo los resultados de esta misma cohorte en el futuro, dentro
de 10 y 20 aios. El conocimiento de lo que ocurre a lo largo
de los afios permitird responder a las preguntas que plantean
nuestros pacientes: /tengo una esperanza de vida normal?, /qué
riesgos hay con un embarazo?, ¢podré participar en deportes (de
competicion)?

Durante las altimas décadas se han aplicado diversas estrate-
gias para identificar el momento 6ptimo para realizar el RVP. En los
primeros momentos, cuando la reintervencién con un RVP tenia un
riesgo perioperatorio de casi un 10%, el umbral para remitir a
los pacientes a un reemplazo valvular era alto. Solo cuando los
pacientes presentaban signos de insuficiencia cardiaca derecha se

los remitia al tratamiento quirtrgico. No hay datos fiables sobre la
supervivencia tras el RVP en esa época en este grupo diagnostico
especifico, por lo que no se sabe si era realmente un abordaje
satisfactorio o no. Como consecuencia de las consideraciones
respecto al momento apropiado para practicar el RVP en la
tetralogia de Fallot, ha habido una tendencia a operar a los
pacientes con IP grave, en los que el diagnostico primario era una
EVP aislada, con objeto de prevenir el deterioro con una evolucion
hacia la insuficiencia VD y preservar la funcién del VD. Continda
siendo dudoso que este enfoque esté justificado. Recientemente,
Bokma et al.'® han descrito que el remodelado del VD en este grupo
de pacientes con IP aislada, en los que el diagnostico primario habia
sido de EVP aislada, fue significativamente mejor que el observado
en el grupo de tetralogia de Fallot. Esperar a la aparicion de
sintomas de insuficiencia VD para indicar un RVP podria ser una
buena opcién en esos pacientes'>. Junto con las dudas reciente-
mente planteadas sobre la eficacia de un RVP temprano en los
pacientes con tetralogia de Fallot (un RVP temprano causa de
hecho unas tasas de complicaciones mas altas que un tratamiento
conservador, mientras que los resultados a medio plazo no
mejoran con la intervencién temprana'®), parece haber una
justificacion para realizar un seguimiento de los pacientes con
IP de moderada a grave y dilatacion del VD, sin intervencion, y
realizar examenes repetidos cada 3 a 5 afios. Debe aplicarse un
seguimiento estructurado, que incluya una evaluacion de la
capacidad funcional, y deben publicarse los resultados, ya que
continia habiendo dudas acerca del estado de salud de estos
pacientes en la sexta o séptima década de vida. La supervivencia es
el criterio de valoraciébn mas «duro» y mas importante, pero la
calidad de vida, que esta correlacionada con el grado en que estos
pacientes tienen limitaciones debidas a su estado cardiaco, es
importante también.

El VD desempeiia un papel importante en el ejercicio. Incluso en
individuos sanos con una funcién vascular pulmonar normal, la
carga hemodinamica que recibe el VD aumenta en un grado
comparativamente superior a lo que sucede en el ventriculo
izquierdo durante el ejercicio. Los aumentos de las presiones
arteriales pulmonares inducidos por el ejercicio pueden superar la
reserva contractil del VD (el denominado desacoplamiento
arterioventricular), lo que da lugar a una reduccién del gasto
cardiaco e intolerancia al ejercicio'®. La mayor parte, si no la
totalidad, de los datos funcionales descritos en pacientes con
EVP se han obtenido en reposo. Todavia no se conoce exactamente
lo que sucede durante el ejercicio en presencia de una IP de
moderada a grave. Cabria argumentar que la mayor frecuencia
cardiaca existente en el ejercicio reducira la duracion relativa de la
diastole y que ello puede reducir el grado de IP. En este caso, no
seria un factor importante en la limitacion de la capacidad de
ejercicio. En cambio, si se combina con una dilatacion del VD y
una disminucion de la funcion del VD, esto puede conducir a una
incapacidad de aumentar el gasto cardiaco lo suficiente para
satisfacer la demanda. Es de esperar que futuras investigaciones
permitan aclarar este campo todavia en gran parte desconocido.

Un mejor conocimiento de la funcién del VD durante el ejercicio
tiene consecuencias también respecto al embarazo, en el que el
gasto cardiaco tiene que aumentar en aproximadamente un 40%.
En el presente estudio se describen unos resultados muy favorables
en el embarazo: se registraron 46 embarazos en 31 mujeres y la
Ginica complicacion observada fue un patrén del VD restrictivo.
Estos resultados son mejores que los presentados en registros
previos. En la puntuaciéon de riesgo ZAHARA, la IP es un factor
predictivo de un resultado adverso durante el embarazo, asi como
de complicaciones no cardiacas como la hipertensién'®. En general,
las mujeres con una funcién del VD normal evolucionan bien
durante el embarazo. Sin embargo, aquellas con una IP grave y una
disfuncion sist6lica o hipertrofia del VD tienen mayor riesgo de
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insuficiencia cardiaca derecha'’. Ademas, el registro ROPAC ha
descrito un caso de muerte stbita cardiaca durante una cesarea en
una paciente con estenosis pulmonar, aunque no estaba claro si
esta estenosis se trato antes del embarazo o no'®. En conjunto,
hasta la fecha no hay disponibles datos suficientes para estar
seguros de cuales son los riesgos del embarazo, en especial en el
caso de IP o dilatacion del VD. A pesar de los resultados positivos en
los embarazos descritos en el estudio de Galian-Gay et al., se debe
concluir que el embarazo en mujeres con una EVP reparada podria
tener complicaciones y que esta justificada una atencién médica
adicional durante el embarazo acorde con la funcién cardiaca
previa a la concepcion. Ello requerira nuevamente un seguimiento
en todos los centros para obtener mas datos a largo plazo, incluidos
los de los embarazos.

Si se sigue recogiendo los datos de la manera convencional, sera
muy dificil llegar a disponer de datos suficientes para que haya una
evidencia atil para la toma de decisiones clinicas en la practica
cotidiana. Los métodos de inteligencia artificial podrian ser una
herramienta muy importante para alcanzar este objetivo. Diller
et al.’® han mostrado que esto es viable en las cardiopatias
congénitas complejas en el contexto de un solo centro terciario de
referencia. La mejor forma de obtener datos de seguimiento a largo
plazo de nuestros pacientes con cardiopatia congénita seria
disponer de una base de datos nacional o incluso una internacional.
La obtencion y la extraccién automatica de los datos a partir de la
asistencia clinica ordinaria, a gran escala, son factibles técnica-
mente, pero continiia habiendo muchos obstaculos, en especial
por lo que respecta a las regulaciones de privacidad, la ausencia
de consenso en cuanto a los términos de nomenclatura de
la cardiopatia congénita, y la escasa uniformidad en el uso de la
misma nomenclatura dentro de cada centro®’. Esperamos que
estos obstaculos puedan superarse en los préoximos afios y
que nuestro futuro inmediato sea satisfacer la necesidad de datos
sobre las cardiopatias congénitas del adulto y disponer finalmente
de una informacién suficiente en la que puedan basarse nuestras
decisiones clinicas cotidianas y permita informar a nuestros
pacientes de manera adecuada. Antes de llegar a alcanzar esta
utopia, consideramos que se esta en el buen camino con datos
como los aportados por Galian-Gay et al.. un seguimiento
especifico y a largo plazo en un centro especializado.
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