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Se revisan los avances mas significativos acontecidos
durante el periodo comprendido entre julio 2006 vy julio
2007 en el campo de cardiologia pediatrica y cardiopatias
congénitas, en los aspectos diagndsticos y terapéuticos.

En cuanto a técnicas de imagen, se destacan la pro-
gresiva introduccion de la resonancia magnética, el Dop-
pler tisular y la ecocardiografia 3D en la clinica diaria, asi
como el desarrollo y la repercusion en la clinica de la car-
diologia fetal.

Se consideran aspectos sobre la incidencia y el trata-
miento de las arritmias en la edad pediatrica y, respecto a
la insuficiencia cardiaca, se valoran las novedades en la
epidemiologia y el diagndstico, los nuevos farmacos y
sistemas de asistencia ventricular, asi como la situacion
actual del trasplante cardiaco.

En el campo de la cardiologia intervencionista se revisa
la situacion actual del cierre de las comunicaciones inter-
auriculares e interventriculares y los resultados iniciales
con dispositivos parcialmente reabsorbibles, el implante
percutaneo de la valvula pulmonar, asi como las noveda-
des respecto a los nuevos stents (premontados, recubier-
tos y reabsorbibles).

En referencia a la cirugia destacan los estudios dirigi-
dos a la valoracion de la calidad de los resultados, la bus-
queda de nuevos conductos biocompatibles, la experien-
cia con las nuevas técnicas (Nikaidoh y sus variantes)
para el tratamiento de las transposiciones complejas, los
resultados a medio y largo plazo de las técnicas de
autoinjerto pulmonar (Ross y Ross-Konno) en el trata-
miento de la enfermedad valvular adrtica, y la situacion
actual del tratamiento de la insuficiencia pulmonar tras
correccion de tetralogia de Fallot o del Fontan disfuncio-
nante.
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Advances in Pediatric Cardiology and
Congenital Heart Diseases

This article reviews the most significant developments
reported between July 2006 and July 2007 in the fields of
pediatric cardiology and congenital heart disease, in
diagnosis and treatment in particular. In the area of
imaging techniques, the increasing clinical roles of
magnetic resonance imaging, tissue Doppler imaging and
three-dimensional echocardiography are highlighted, as is
the application of these techniques to fetal cardiology and
its repercussions. The incidence and treatment of
arrhythmias in children are also discussed and, with
regard to heart failure, there is an assessment of recent
findings in epidemiology and diagnosis, new drugs,
ventricular assist systems, and the current status of heart
transplantation. In the area of interventional cardiology,
present-day techniques for the closure of atrial and
ventricular septal defects are reviewed and there is an
assessment of early results with partially absorbable
devices, percutaneous pulmonary valve implantation, and
new types of stent (e.g.,, premounted, coated and
absorbable stents). In cardiac surgery, the focus is on
studies that evaluate outcome quality, the search for new
biocompatible conduits, experience with new techniques
for treating complex transpositions (e.g., the Nikaidoh
procedure and its variants), the medium- and long-term
results of treating aortic valvular disease with pulmonary
autografts (i.e., the Ross and Ross—Konno procedures),
and current findings on the treatment of pulmonary
insufficiency after correction of either the tetralogy of
Fallot or a dysfunctional Fontan circuit.

Key words: Congenital heart disease. Pediatric cardio-
logy. Diagnosis and treatment.

INTRODUCCION

En este articulo se analizan los avances y las nove-
dades més destacados publicados durante el periodo
julio 2006-julio 2007 en el campo de la cardiologia
pedidtrica y las cardiopatias congénitas, en sus aspec-
tos diagnoésticos y terapéuticos.
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ABREVIATURAS

AA: aleteo auricular.

BAV: bloqueo auriculoventricular.

BNP: péptido natriurético tipo B.

CC: cardiopatias congénitas.

CIAOS: comunicacidn interauricular ostium
secundum.

CIV: comunicacién interventricular.

DALI: desfibrilador automdtico implantable.

ECMO: oxigenacion con membrana extracorporea.

EM: enfermedades del miocardio.

HTP: hipertension arterial pulmonar.

IC: insuficiencia cardiaca.

MD: miocardiopatia dilatada.

MH: miocardiopatia hipertréfica.

MS: muerte subita.

RM: resonancia magnética.

SQTL: sindrome del QT largo.

TC: trasplante cardiaco.

TEU: taquicardia ectépica de la unién.

TGA: transposicién de grandes arterias.

VD: ventriculo derecho.

VI: ventriculo izquierdo.

La actual revisién pone de manifiesto dos aspectos
resefiables: por una parte, que la cardiologia pedidtrica
abarca todos los campos de la cardiologia (técnicas de
imagen, arritmias, tratamiento de la insuficiencia car-
diaca, intervencionismo, cirugia), y por otra, que el
tratamiento de las cardiopatias congénitas abarca un
espacio temporal muy amplio que comienza con la
cardiologia fetal (diagndstica y terapéutica) y que llega
a la edad adulta, con un nimero cada vez mayor de pa-
cientes tratados y no siempre curados. Sirvan estas
consideraciones para poner de manifiesto, una vez
mads, la necesidad de crear grupos interdisciplinarios
en condiciones de ofrecer a estos pacientes la mejor
atencion posible a lo largo de su enfermedad.

En este sentido, hay que sefialar un excelente traba-
jo, recientemente publicado, sobre la mortalidad por
enfermedades del miocardio en nifios y jovenes!. Se
trata de un estudio retrospectivo observacional, en la
poblacién general, de todas las muertes en personas de
1-35 afios de edad, en Vizcaya, entre los afios 1991-
2002. Se estudiaron los datos epidemioldgicos y clini-
cos de la mortalidad por enfermedades del miocardio
(EM) y se determinaron las causas de muerte stbita
(MS) y muerte no stibita.

Dentro de las EM, la miocarditis fue la causa mas
frecuente de MS (33,3%), seguida de la miocardiopatia
arritmogénica (displasia arritmogénica) con un 23,3%,
mientras que la miocardiopatia dilatada (MD) fue la
mas frecuente de los casos de muerte no stbita (80%).

Llaman la atencién los siguientes resultados del es-
tudio:
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1. La baja frecuencia de MS por enfermedad mio-
cardica en niflos de 1-14 afios, lo que podria indicar
que la miocardiopatia hipertréfica (MH) y la miocar-
diopatia arritmogénica son clinicamente silentes hasta
la adolescencia y que podrian iniciarse con MS. De ahi
la importancia del diagndstico y la prevencién en este
grupo de edad.

2. En los nifios y jovenes, una de las principales
causas de MS es la miocarditis.

3. En los casos de MD hay un claro predominio de
muerte no subita, generalmente por insuficiencia car-
diaca.

4. En 11 casos el desencadenante fue una arritmia:
en 3 hubo ingesta de alcohol, en 7 la muerte ocurrié
durante una actividad deportiva y en 1 habia la historia
de estrés psicoldgico previo a la MS.

5. El 72% de casos de miocardiopatia arritmogénica
falleci6 durante la practica de un deporte.

En vista de los resultados que aporta este estudio,
debe resaltarse la importancia de repetir de forma sis-
temadtica la valoracién de los factores de riesgo de MS,
particularmente durante la infancia y juventud, hacien-
do especial hincapié en la presencia de sincope rela-
cionado con el ejercicio y las palpitaciones con reper-
cusién hemodindmica. Sélo en 3 pacientes se habia
detectado la EM, mientras que 10 habian tenido sinto-
mas cardiovasculares previos (palpitaciones, dolor to-
rdcico o sincopes) o alteraciones electrocardiograficas
(ECG), y habian sido visitados por el médico sin ser
diagnosticados (principalmente miocarditis y miocar-
diopatia arritmogénica); en los 17 pacientes restantes,
la MS fue la primera manifestacion de la EM.

AVANCES EN TECNICAS DE IMAGEN

En los pacientes con insuficiencia pulmonar severa
tras la correccion de la tetralogia de Fallot, la resonan-
cia magnética (RM) permite una cuantificacién preci-
sa, no invasiva y repetible, del volumen del ventriculo
derecho y su funcion, de manera que, como puede ob-
servarse en el apartado sobre cirugia, esta técnica estd
emergiendo como una ayuda muy valiosa en el segui-
miento de estos pacientes y en la elecciéon del momen-
to para implantar una prétesis valvular®#,

La RM ha demostrado ser muy eficaz en la medi-
cién de la morfologia de los defectos auriculares para
determinar la posibilidad de un cierre percutdneo.
Schoen et al’ midieron los cambios que se producen en
el ventriculo derecho (VD) tras el cierre percutdneo de
la comunicacién interauricular y encontraron una dis-
minucién significativa de los volimenes y un aumento
de la fraccion de eyeccidn. Esta mejoria ocurre precoz-
mente, en los primeros 6 meses tras el cierre.

En el campo de la ecocardiografia puede determi-
narse el myocardial performance index (MPI), tam-
bién llamado indice de Tei (7ei index), que es una me-
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dida global de la funcién ventricular, con correlacién
negativa con ella e independiente de la geometria ven-
tricular. Se obtiene dividiendo la suma de los tiempos
de contraccién y relajacidn isovolumétrica por el tiem-
po de eyeccion que, a su vez, puede obtenerse a partir
de registros ecocardiograficos en modo M, Doppler
pulsado o Doppler tisular. Gondi y Dokainish® revisan
la utilidad en la practica clinica del Doppler tisular y el
indice de Tei del VD, y demuestran su utilidad en el
estudio de la funcién sistélica y diast6lica de numero-
sas cardiopatias. Cui y Roberson’ estudiaron el indice
del ventriculo izquierdo (VI) en 289 pacientes pedié-
tricos sin cardiopatia estructural mediante Doppler ti-
sular, Doppler pulsado y modo M. Encontraron que
los valores normales por Doppler tisular (0,38 + 0,06)
eran ligeramente mayores que los obtenidos por Dop-
pler pulsado.

El desarrollo de la ecografia hace que ya se encuen-
tren disponibles comercialmente plataformas que per-
miten un estudio tridimensional del corazén. Poutanen
et al® determinan los valores normales de las dreas val-
vulares mitral y adértica en 168 pacientes de 2-27 afios.
En cada paciente se determiné el drea por ecografia
3D, planimetria 2D y por Doppler mediante la ecua-
cién de continuidad. Los valores obtenidos fueron sig-
nificativamente mayores en ambas vélvulas con la
ecografia 3D que con los otros métodos. Estos hallaz-
gos determinan los valores normales y deben ser teni-
dos en cuenta para posteriores estudios.

Babaoglu et al® estudiaron la evolucién y el desarro-
llo de insuficiencia adrtica en 108 nifios con estenosis
subadrtica durante una media de 5 afios. Definieron el
grado de estenosis por el pico Doppler: muy ligera,
< 25 mmHg; ligera, 25-50 mmHg, moderada, 50-
75 mmHg, y severa, > 75 mmHg. En el ecocardiograma
inicial, el 50% de los pacientes presentaba insuficien-
cia adrtica y solo en el 4% era moderada. Tras un se-
guimiento de 4,7 afios, la insuficiencia adrtica afectaba
al 77% de los pacientes, y era moderada en el 14 %.
Concluyeron que las estenosis muy ligeras o ligeras
deben revisarse anualmente y que las estenosis mode-
radas deben ser vigiladas con mas frecuencia, ya que
pueden evolucionar ridpidamente a estenosis severa o
insuficiencia adrtica que requieran cirugia.

En un trabajo similar, Eroglu et al'® estudiaron me-
diante ecografia la morfologia, la progresién y la apa-
ricién de insuficiencia adrtica en 278 pacientes con es-
tenosis adrtica valvular congénita. El seguimiento
medio fue de 4 afios y el 48% de los casos tenia valvu-
la bictspide. De los pacientes con estenosis ligera, el
9% progresé a severa en un plazo de 5 afios, y el 36%
de los que tenian estenosis moderada progreso a seve-
ra en un intervalo de 3,7 afios. Al inicio del estudio, un
40% de los nifios presentaba insuficiencia adrtica y
sélo el 9%, moderada. Tras un seguimiento de 4 afios,
la insuficiencia afectaba al 58% (el 16% moderada y el
4% severa). Los autores proponen que las estenosis

muy ligeras pueden ser seguidas cada uno o dos afios,
las estenosis ligeras deben seguirse anualmente y las
moderadas, cada 6 meses debido a su tendencia a pro-
gresar.

Por ultimo, el mismo grupo'! estudia la evolucién de
la estenosis adrtica supravalvular congénita y su rela-
cion con la obstruccién derecha (valvular, supravalvu-
lar o periférica) en 24 pacientes. El 62% de los casos
tenfa un sindrome de Williams.

ARRITMIAS

Los excelentes resultados a largo plazo en la correc-
cion de las cardiopatias congénitas hacen que las arrit-
mias en este grupo de pacientes sean cada vez mas
prevalentes, y eso se asocia con una morbilidad signi-
ficativa.

La evolucioén a largo plazo de la correccién anatomi-
ca de la transposiciéon grandes arterias (TGA) estd
mostrando una incidencia de arritmias no desprecia-
ble, de casi el 10%, en estudios a largo plazo. En un
amplio estudio!? realizado en Japén con 624 nifios in-
tervenidos de switch arterial, el 3,5% de los pacientes
presentd bradicardia, con una incidencia de bloqueo
auriculoventricular (BAV) completo del 2% y de
enfermedad del seno del 1%. En el 4% aparecieron
episodios de taquicardia supraventricular, las mds fre-
cuentes de las cuales fueron las taquicardias paroxisti-
cas supraventriculares, el aleteo auricular (AA) y la
fibrilacion auricular. Las arritmias ventriculares ocu-
rrieron s6lo en el 2% de los pacientes y la mas fre-
cuente fue la taquicardia ventricular no sostenida. Fa-
llecieron tras el primer afio de la intervenciéon 8§
pacientes (1%) y s6lo en uno se relaciond con la arrit-
mia. Como cabia esperar, la incidencia de arritmias
fue mayor en los pacientes que presentaban comunica-
cién interventricular (CIV) asociada, y esto fue espe-
cialmente significativo en casos de BAV completo. Un
dato interesante es que el inicio de la arritmia fue tar-
dio, mds de 5 afios después de la cirugia, en el 42% de
los pacientes. Este hallazgo obliga a realizar un segui-
miento a largo plazo de los trastornos del ritmo en los
nifios intervenidos con correccién anatémica en la
TGA.

Drago et al'® estudiaron, en 62 nifios con una edad
media de 10 afios, las taquicardias por reentrada del
nddulo auriculoventricular para definir su prondstico y
tratamiento. Se clasificaron en 2 grupos segun la seve-
ridad de los sintomas. Los pacientes con escasa sinto-
matologia no precisaron tratamiento, mientras que los
pacientes sintomdticos fueron tratados inicialmente
con antiarritmicos (flecainida, propafenona, proprano-
Iol, o sotalol) con buen resultado. Con posterioridad,
en el 67% de este grupo se realiz6 una ablacién de la
via lenta con una recurrencia del 19%. Los autores
concluyen que, en general, la taquicardia por reentrada
nodal no es un trastorno que ponga en peligro la vida
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del paciente en edad pedidtrica, y que los pacientes
poco sintomadticos no precisan tratamiento. En los sin-
tomadticos se puede alcanzar un buen control con trata-
miento médico y posterior ablacién. No hay relacién
entre la edad, los hallazgos electrofisioldgicos y la se-
veridad de los sintomas.

La taquicardia ectépica de la unién (TEU) sigue
siendo un problema en el postoperatorio inmediato;
por tanto, es importante determinar los factores de
riesgo para instaurar un tratamiento preventivo o pre-
coz'. Se analiz6 la incidencia de TEU en 336 pacien-
tes consecutivos con circulacidn extracorpérea. La in-
cidencia fue baja (8%) y las cardiopatias que con mas
frecuencia desarrollaron la taquicardia fueron el switch
arterial, la correccién de canal auriculoventricular y el
Norwood. En un andlisis multivariable, el tiempo de
isquemia fue el tinico factor asociado a TEU que no se
relaciond con anomalias electroliticas ni con cirugias
del haz de His.

Texter et al'® estudiaron las caracteristicas clinicas y
la evolucion de los lactantes menores de un afio con
AA sin cirugia cardiaca previa. En el 72% de los ca-
sos, el AA ocurri6 en las primeras 48 h de vida y en un
20% se inici6 una insuficiencia cardiaca. En una cuar-
ta parte de los episodios el ritmo sinusal se restaurd es-
pontdneamente y el 87% de los pacientes precisaron
una cardioversion eléctrica. Un 22% de los nifios pre-
sentaba, ademads, otros tipos de taquicardias supraven-
triculares. La recurrencia fue rara, un 12%, general-
mente en las primeras 24 h de restauracién del ritmo
sinusal y en pacientes que tenfan asociada otro tipo de
arritmia supraventricular. Los autores concluyen que,
en ausencia de otro tipo de arritmias, el AA en neona-
tos tiene un excelente prondstico y no precisa trata-
miento a largo plazo. Batra et al' muestran la eficacia
de la cardioversion con onda bifésica en el AA en ni-
fos. La energia necesaria con onda monoféasica para
restaurar el ritmo sinusal fue de 1,7 = 1,2 J/kg, y con
onda bifdsica de 0,9 + 0,6 J/kg. El nimero de intentos
también fue menor con la bifasica: 1,9 = 1,2 frente a
1,3 + 1,0. La conversion a ritmo sinusal fue del 100%
con onda bifésica y del 83% con monofdsica. Este es-
tudio confirma que, en nifios con AA, la cardioversién
con onda bifésica necesita menos energia y consigue
una mayor reversion a ritmo sinusal que la cardiover-
sién convencional.

El esmolol'” es un bloqueador beta de accién ultra-
corta que se emplea cada vez con mds frecuencia en
nifios. Se han analizado sus caracteristicas farmacoci-
néticas en 2 grupos de nifios, de 2-11 y 12-16 afios,
mediante la induccién de taquicardia supraventricular
durante el estudio electrofisiologico. El esmolol fue
eficaz en el 63% de los casos para restaurar el ritmo si-
nusal en una media de 2 min. La semivida fue muy
corta (0,6 min) y no se relacion6 con la edad ni con el
peso, hallazgos superponibles a los encontrados en
adultos.
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Probst et al'® muestran los aspectos clinicos y el
prondstico de 30 nifios (8 = 5 afios) afectados de sin-
drome de Brugada en el estudio mds amplio publicado
hasta la fecha. La fiebre fue el factor m4s importante
para el desarrollo de arritmias malignas. De forma si-
milar a los adultos, el riesgo de arritmias ventriculares
fue mayor en los nifios sintomaticos (sincope o muerte
subita) que presentaban el patrén I en el electrocardio-
grama (elevacién del segmento ST de 2 mm seguido
de onda T negativa en 2 derivaciones precordiales de-
rechas).

El sindrome del QT largo (SQTL)" sigue generando
controversia y numerosa literatura cientifica. Arrestad
et al®® estudiaron 7 genes asociados con el SQTL
(KCNQ1, KCNH2, SCN5A, KCNEI, KCNE2, KCNJ2,
CAV3) en 201 casos de muerte stbita del lactante y en
182 nifios y adultos controles. Encontraron que el
9,5% de los lactantes que fallecieron siibitamente pre-
sentaba alguna de las mutaciones estudiadas, demos-
trando que el QT largo es una de las causas que contri-
buye de forma importante a la muerte subita en el
lactante. Wang et al*!, del mismo equipo, estudiaron la
asociacion entre el sindrome de muerte subita del lac-
tante y la presencia de QT largo. La mutacién en el
gen SCNSA se asocia con una inactivacion anormal de
los canales del sodio que incrementa la posibilidad de
desarrollar arritmias malignas. Cinco variantes
(S216L, T1304M, F1486L, F2004L y P2006A) pre-
sentaban alteraciones de los canales del sodio, tipicas
de la mutacién SCN5A asociada con el SQTL. Los
autores especularon con la posibilidad de realizar pro-
gramas de cribado con ECG en los recién nacidos,
pero se requieren més estudios para valorar la eficacia
de que esta recomendacién?.

Pese a la mejoria de las técnicas quirdrgicas, cada
vez son mas los pacientes pedidtricos que precisan
marcapasos o dispositivos antitaquicardia. Breuer et
al® revisaron, en un interesante articulo, las indicacio-
nes de marcapasos en el BAV congénito aislado en un
gran grupo de pacientes. Concluyen que la frecuencia
cardiaca media, minima y méxima determinadas en el
Holter no debe ser el tnico criterio para la implanta-
cién y que es necesario realizar una prueba de esfuerzo
para confirmar estos hallazgos. En nifios con enferme-
dad del seno tras la cirugia de Senning o Fontan se ha
utilizado un nuevo tipo de marcapasos antitaquicardia
con algoritmos para el tratamiento de las taquicardias
auriculares®, y en el 43% de los casos la taquicar-
dia auricular fue controlada por el marcapasos. En un
estudio multicéntrico Stephenson et al*® revisaron las
complicaciones de los DAI en 22 nifios con una edad
media de 8,9 afios y con un seguimiento medio corto
(2,2 afos), durante el que el 30% de los pacientes tuvo
descargas adecuadas y el 18%, descargas inadecuadas;
el 30% precis6 una revision del generador o los elec-
trodos. Estos datos nos dan una idea de las complica-
ciones de esta terapia en pacientes pedidtricos.
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CARDIOLOGIA FETAL

En un reciente articulo®® se analiza el impacto del
diagnéstico prenatal en la prevalencia de las cardiopa-
tias congénitas (CC). Cuando el diagndstico se realiza
en el primer trimestre del embarazo, la probabilidad de
interrupcién voluntaria es 1,4 veces mayor, lo que pro-
voca una disminucién de al menos el 21% de las CC.

Andrews et al*’ estudiaron la evolucién de los recién
nacidos pretérmino diagnosticados de CC durante la
gestacién. El amplio trabajo agrupa 1.191 cardiopatias
diagnosticadas durante el embarazo, de las cuales 46
(6%) tuvieron un parto prematuro. La mortalidad en
este subgrupo fue muy elevada (72%). Los autores
concluyen que los recién nacidos pretérmino diagnos-
ticados de CC durante la gestacion presentan una ele-
vada mortalidad, especialmente cuando se asocian
malformaciones extracardiacas o anomalias cromosoé-
micas.

Salvin et al*, en un trabajo con 23 fetos afectados
de atresia pulmonar con septo intacto, determinaron
que el z-score de la vélvula tricdspide es el principal
predictor de correccion biventricular, de forma similar
a lo que ocurre en el recién nacido. Cuando el z-score
era < 3, sélo un feto alcanzé la correccidén biventricu-
lar; por el contrario, cuando el z-score era > 3, todos
los fetos alcanzaron la correccién biventricular. Estos
hallazgos tienen implicaciones en la seleccién de
los candidatos para dilatacién intrattero de la valvula
pulmonar.

El diagndstico de la atresia pulmonar con CIV es re-
lativamente sencillo, pero establecer las fuentes de flu-
jo pulmonar en la vida fetal es complicado y, en oca-
siones, imposible. Vesel et al®® estudiaron 27 fetos con
esta cardiopatia y sélo consiguieron identificar las ar-
terias pulmonares centrales en el 79% de los casos, las
fuentes de flujo pulmonar en el 62% y grandes colate-
rales en el 44% de los casos. La supervivencia a medio
plazo fue baja, tan s6lo del 56% a los 5 afios. Asf pues,
aunque la determinacion del origen del flujo pulmonar
tiene valor prondstico, habitualmente no es posible
identificarlo con seguridad en el estudio intrattero.

Otra enfermedad que con frecuencia provoca pro-
blemas en cuanto al diagndstico prenatal es la coarta-
cién de aorta®. En este estudio de 114 fetos con sospe-
cha de coartacién de aorta, s6lo 43 la presentaron, 4
tenian interrupcién de arco adrtico y uno, hipoplasia
de VI. Los fetos que presentaban asimetria ventricular
tenfan una mayor incidencia de vena cava superior iz-
quierda (VCSI) (cuando hay VCSI con frecuencia se
observa una falsa disminucion del tamafio del VI, lo
que hace sospechar una enfermedad izquierda). Tres
pacientes desarrollaron coartacién tardiamente, entre
las semanas 7 y 13 de vida, coincidiendo con el cierre
del ductus. Por tanto, el diagndstico de coartacién es
realmente dificil de establecer durante la vida fetal de-
bido, sin duda, a la presencia del ductus.

El grupo de Boston sigue avanzando para identificar
a los pacientes que se puedan beneficiar de un procedi-
miento intrattero sobre la vélvula adrtica en el espec-
tro del VI hipopldsico®'. El estudio engloba a 43 fetos
con estenosis aodrtica, de los cuales 23 llegaron a tér-
mino. En el momento del diagndstico, la longitud del
VI y los z-scores de las valvulas mitral, aértica y la
aorta ascendente no diferian entre los pacientes en los
que con posterioridad se realizé una correccién uni-
ventricular o biventricular. No obstante, todos los fetos
que progresaron a un VI hipoplasico tenian flujo retré-
grado en el istmo adrtico, el 88% presentaba cortocir-
cuito izquierda-derecha en el foramen oval, el 91% te-
nia flujo mitral monofédsico y el 94% presentaba
disfuncién importante del VI. Gémez-Fifer®? y Tulzer
y Gardiner®® presentan unas interesantes revisiones so-
bre estos aspectos intervencionistas fetales.

Por dltimo, los avances en la ecografia 3D también
han irrumpido con fuerza en el diagndstico
intrattero®. Gongalves et al* estudian a 195 fetos con
ecografia tridimensional y consiguen visualizar el pla-
no de 4 camaras en el 97%, el de 5 camaras en el 88%
y el corte de 3 vasos y trdquea en el 79% de los casos.

INSUFICIENCIA CARDIACA

Entre los aspectos diagnésticos de la insuficiencia
cardiaca, cada vez son mds los articulos que hacen re-
ferencia a la utilidad de los péptidos natriuréticos co-
mo guia de tratamiento de los pacientes pedidtricos en
la insuficiencia cardiaca. El péptido natriurético de
tipo B (BNP) es segregado en respuesta al aumento de
la presion y/o el volumen ventricular, es almacenado
en la forma de pro-BNP y se divide en 2 moléculas en
el momento de su excrecién: la porcién N-terminal
(NT-proBNP) y el BNP activo, las cuales son fécil-
mente medibles con radioinmunoandlisis y técnicas ul-
trarrdpidas. En la actualidad, estd ampliamente recono-
cido como marcador de la disfuncién ventricular y la
insuficiencia cardiaca en adultos. En varios estudios
recientes se ha confirmado la relacién entre los valores
del BNP y la evolucién de los nifios en la insuficiencia
cardiaca. Tan et al*®, en un estudio en el que se midié
el BNP en 82 pacientes ingresados en cuidados inten-
sivos, encontraron que un valor = 760 pg/ml estaba re-
lacionado con alto riesgo de muerte y/o readmisién, lo
que indica que puede ser una variable que cabe tener
en cuenta para predecir la respuesta al tratamiento o el
prondstico del nifio en la insuficiencia cardiaca. Este
ultimo dato lo corrobora el trabajo de Price et al*’ que,
en un estudio prospectivo, comparan las concentracio-
nes de BNP en un grupo de 53 nifios en insuficiencia
cardiaca con disfuncién ventricular izquierda crénica
frente a un grupo control de 18 pacientes sanos, y en-
contraron que los valores de BNP > 300 pg/ml estaban
relacionados con un incremento del riesgo de muerte,
hospitalizacién y/o necesidad de trasplante cardiaco
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(TC). En el estudio prospectivo de Gessler et al®® se in-
tenta relacionar el NT-proBNP como predictor de la
evolucion postoperatoria de 40 nifios en los que se rea-
liz6 cirugia cardiaca de manera electiva, concluyendo
que los valores més elevados estaban relacionados con
mayores complicaciones postoperatorias. Por ultimo,
en el estudio de Nasser et al*® se estudian los valores
de NT-proBNP como marcador de disfuncién ventri-
cular y mal pronéstico en 23 nifios con MD y miocar-
ditis. Sin embargo, todos estos trabajos son todavia
preliminares, estdn limitados por el escaso nimero de
pacientes que engloban y los valores de BNP son va-
riables, por lo que se precisan mds estudios multidisci-
plinarios para establecer su utilidad global.

En los dltimos afios, el conocimiento de la impor-
tancia de los factores neurohormonales en la fisiopato-
logia de la insuficiencia cardiaca ha posibilitado la
aparicién de nuevas opciones terapéuticas. Los farma-
cos més empleados son: inhibidores de la enzima de
conversion de la angiotensina (IECA), antagonistas de
la aldosterona, bloqueadores beta y péptidos natriuréti-
cos®, Se han publicado algunos estudios preliminares
del uso del fenoldopam, un agonista dopaminérgico-1,
en el postoperatorio de cirugia cardiaca en el nifio. Se
trata de un fairmaco que aumenta el flujo mesentérico
y, afladido al tratamiento diurético, incrementa la diu-
resis*2, En el trabajo de Costello et al*!, un estudio
retrospectivo en 25 neonatos intervenidos bajo circula-
cién extracorpdrea, se observa un aumento de la diure-
sis tras la infusién del firmaco; sin embargo, queda
pendiente la realizacidn de estudios prospectivos y ale-
atorizados para valorar su eficacia. En varios trabajos
prospectivos se ha evaluado el uso del nesiritide (o
BNP)* y el carvedilol* en pacientes pedidtricos en in-
suficiencia cardiaca, y se ha observado una mejoria en
su clase funcional.

Recientemente ha aparecido un nuevo grupo farma-
colégico de inotrépicos positivos denominado sensi-
bilizadores al calcio y cuyo principal exponente es el
levosimenddn. El mecanismo de accién del levosi-
menddn en el sistema cardiovascular es doble: mejora
la contractilidad miocardica por sensibilizar el calcio
a la troponina C, y produce una vasodilatacién arterial
y venosa mediante la activacidn de los canales del po-
tasio sensibles al adenosintrifosfato (ATP) de la fibra
muscular lisa vascular. Se administra en infusién con-
tinua durante 24 h, tiene un metabolito hemodinami-
camente activo denominado OR-1896, que provoca
que el efecto hemodindmico del levosimenddn sea
sostenido y puede persistir incluso mas de una sema-
na tras una dnica administracién intravenosa. Sin em-
bargo, hay que tener en cuenta que su principio activo
tiene una duracién variable y, en ocasiones, se precisa
de una segunda dosis. El levosimendédn constituye un
nuevo tratamiento para la insuficiencia cardiaca y
puede reemplazar en un futuro a los inotrépicos tradi-
cionales®. Su uso en pediatria es cada vez mayor, so-
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bre todo en el bajo gasto cardiaco postoperatorio y en
la insuficiencia cardiaca aguda, y su eficacia es clara,
con reduccién del soporte inotrépico convencio-
nal46,47.

Dentro del tratamiento del shock cardiogénico, el
empleo de técnicas de soporte ventricular es cada vez
mayor. La oxigenacién con membrana extracorpérea
(ECMO) sigue usdndose como técnica de rescate en el
fallo cardiaco preoperatorio y postoperatorio®®#, in-
cluso tras la cirugia univentricular®®, donde tradicio-
nalmente el tratamiento era dificil, y en casos con mio-
carditis fulminante’!, con supervivencias del 40-60%.

Con respecto a aspectos epidemioldgicos en la insu-
ficiencia cardiaca, son interesantes varios articulos
centrados en estudios poblacionales sobre la inciden-
cia de miocardiopatias en menores de 18 afios. En el
estudio de Towbin et al**> (en Estados Unidos y Cana-
dd), en el que se incluye un total de 1.426 casos de
MD (el 34% retrospectivos y el 66% prospectivos), se
establece una incidencia de MD de 0,57 de casos por
100.000 habitantes afio (10 veces inferior a los adul-
tos), y la miocarditis era la causa en el 16% de los ca-
sos. Daubeney et al’® (en Australia) estudian a un total
de 184 pacientes. Ambos estudios coinciden en que la
presentacioén en nifios mayores (mds de un afio en el
primero y mds de 5 en el segundo), la MD familiar,
una fraccién de acortamiento mds baja e insuficiencia
cardiaca en el momento del diagndstico son criterios
de mal prondstico (muerte o necesidad de trasplante)
en la evolucion. En referencia a la MH, en el trabajo
de Colan et al® se estudia a un total de 855 pacientes,
el 74% de causa no conocida, cuya evolucién es muy
variable, con peor prondstico en los diagnosticados an-
tes del afio de vida.

TRASPLANTE CARDIACO

El trasplante cardiaco pedidtrico (TCP) ha llegado a
ser una opcioén terapéutica valida para pacientes en es-
tadio final, por insuficiencia cardiaca o con defectos
congénitos irreparables, con un aumento progresivo en
la supervivencia, una reduccién de las complicaciones
y una mejoria en la calidad de vida. Segun el dltimo
registro de la Sociedad Internacional de Trasplante
Cardiaco y Pulmonar (ISHLT), se han realizado en el
mundo més de 6.000 TCP en los casi 20 afios de ex-
periencia, con una vida media estimada para menores
de un afio de 14,9 afos, para nifios de 13,4 afios y para
adolescentes de 11,5 afios, y una supervivenciaa 1,5y
10 afos cercana al 80, el 70 y el 60%, respectivamen-
te. En los registros internacionales, el TC por cardio-
patias congénitas supone alrededor del 10% de los
trasplantes; sin embargo, en los registros espafioles, el
ndmero sigue siendo anecdético (1%)*. Hay pocos
cambios con la inmunodepresion y todavia es escasa la
utilizacién de los nuevos agentes inmunodepresores,
everolimus o sirolimus. Las causas de mortalidad a
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Fig. 1. A. Berlin-Heart biventricular: imagen
de ambos ventriculos, el derecho entre la auri-
cula derecha y la arteria pulmonar, y el iz-
quierdo entre el dpex y la aorta. B. Lactante de
10 meses afectado de miocardiopatia dilatada
con dispositivo de tipo Berlin-Heart (izquier-
do) en lista de espera de trasplante cardiaco.

largo plazo siguen siendo la enfermedad vascular del
injerto y las neoplasias, muy relacionadas en la edad
pedidtrica con la infeccién por virus de Epstein-Barr.
Webber et al* realizan un estudio multidisciplinario de
la enfermedad linfoproliferativa postrasplante cardiaco
en 1.184 casos pedidtricos entre 1993 y 2002; de ellos,
un 5% la desarrolla en un tiempo medio de 23,8 meses
post-TC, con un 87% positivos para el virus de Eps-
tein-Barr.

El nimero de TCP esta descendiendo en los tltimos
afios debido, en parte, a la escasez de donantes; de ahi
las estrategias aparecidas para optimizar este recurso
(entre ellas, el trasplante con un grupo no compatible
en menores de 18 meses’®¥ y la asistencia ventricular
prolongada como puente al trasplante®®) para minimi-
zar la mortalidad en los pacientes en lista de espera.
Entre estos sistemas de asistencia se encuentra la
ECMO®! vy, recientemente, el sistema Berlin-Heart
Excor (Mediport kardiotechnik, Berlin, Alemania)
(fig. 1), que estdn demostrando su eficacia®?. El Berlin-
Heart es un dispositivo neumético que permite ayudar
de manera individualizada a ambos ventriculos, crean-
do un circuito paralelo que mantendra la circulacién
sistémica. Para la asistencia derecha se utiliza una cé-
nula en la auricula derecha que llena de sangre un re-
servorio (ventriculo) y es reintroducida mediante otra
cénula en la arteria pulmonar; y para la asistencia iz-
quierda se utiliza una cdnula en el dpex del VI a la aor-
ta. A través de una consola se programan la frecuencia
cardiaca y la presion de llenado del ventriculo (sistole
y didstole). A diferencia de la ECMO, permite mante-
ner al paciente durante semanas o incluso meses (en
nifios mayores), debido a su circuito mas simplificado.

En el afio 2007, la ISHLT ha publicado la actualiza-
cion de las guias clinicas de indicaciones para el
TCP%, que se dividen en 3 bloques: a) miocardiopatias
y cardiopatias congénitas en pacientes pedidtricos;
b) retrasplantes en pacientes pediatricos, y c¢) adultos
con cardiopatias congénitas reparadas previamente. Es
importante, dentro de las indicaciones de clase I/nivel
de evidencia B (consenso en que el procedimiento es
util y eficaz/estudios no aleatorizados), destacar los
valores de presion pulmonar admitidos para TC, tanto
pediétricos como en adultos con cardiopatias congéni-
tas. Se han definido indices de resistencia vascular
pulmonar (RVP) > 6 U Woods/m?> y/o gradiente de
presion transpulmonar (GTP) > 15 mmHg que dismi-
nuye con administracién de soporte inotrépico y/o va-
sodilatadores pulmonares hasta valores inferiores a
RVP < 6 U Woods/m? o GTP < 15 mmHg, para valorar
la posibilidad de TC.

HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

La hipertensién arterial pulmonar (HTP) asociada
con CC tiene un sustrato similar a la idiopdtica. Los
avances en el conocimiento de la fisiopatologia y el
sustrato anatomopatolégico han permitido ampliar el
armamento terapéutico y, con ello, mejorar la clase
funcional de estos pacientes y su evolucion. Los medi-
camentos empleados en su tratamiento son: anilogos
de la prostaciclina (epoprostenol, iloprost, trepostinil,
beraprost), inhibidores de la 5-fosfodiesterasa (silde-
nafilo) y antagonistas de los receptores de la endote-
lina (bosentdn, ambrisentan, sitaxsentan). El bosentan
y el sildenafilo, de administracién oral, han supuesto
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una gran ventaja para facilitar el tratamiento de estos
pacientes.

El sildenafilo inhibe la 5-fosfodiesterasa e impide la
degradacién del guanosin-monofosfato ciclico (GMPc),
al aumentar la actividad del 6xido nitrico endégeno y
provocar vasodilatacién pulmonar. Cada vez se usa
mas en las unidades de cuidados intensivos pediatri-
cas, en pacientes intervenidos de CC con riesgo de
presentar crisis de HTP o con elevacién de las presio-
nes pulmonares previa a la cirugfa, para evitar el efec-
to rebote tras la supresion del 6xido nitrico®%, y tam-
bién en el tratamiento médico a largo plazo de los
pacientes con HTP primaria o secundaria®.

El bosentdn es un antagonista no selectivo de los re-
ceptores de la endotelina (vasoconstrictor potente muy
elevado en la HTP). Su eficacia en la HTP idiopética
es clara y son cada vez mds los articulos recientes res-
pecto a su uso en la HTP asociada con cardiopatias
congénitas (en situacién de Eisenmenger), con mejoria
del estado funcional de estos pacientes y sin efectos
secundarios resefiables®”8,

CARDIOLOGIA INTERVENCIONISTA

El cierre de la comunicacién interauricular ostium
secundum (CIAOS) con dispositivos percutdneos se
estd consolidando como un tratamiento alternativo a la
cirugia, con resultados incluso superiores en grupos
seleccionados de pacientes. Sin embargo, debe mante-
nerse la vigilancia respecto a las complicaciones a lar-
go plazo y la biisqueda de dispositivos menos trauma-
ticos y, a ser posible, temporales®®7’!. Se han realizado
estudios clinicos iniciales con un dispositivo parcial-
mente bioabsorbible, el BioSTAR (NMT Medical Inc.,
Boston, MA, Estados Unidos), que consiste en un sis-
tema STARFlex en el que se ha sustituido el poliéster
por una matriz reabsorbible de tejido coldgeno acelu-
lar, obtenido por bioingenieria a partir submucosa in-
testinal porcina, que es reemplazada progresivamente
por el tejido del paciente’.

El cierre percutdneo de la CIV se realiza desde hace
algunos afios, tanto en defectos musculares’"’>™ como
membranosos’ 8, con los dispositivos Amplatzer muscu-
lar y Membranous VSDO (AGA Medical, Golden Va-
lley, MN, Estados Unidos). Los resultados son muy es-
peranzadores, sin mortalidad, con buenas tasas de
oclusién y una incidencia relativamente baja de com-
plicaciones graves (imposibilidad de implante, emboli-
zacion, hemolisis, disfunciones valvulares o arritmias).
Las complicaciones son mas frecuentes en los defectos
membranosos, sobre todo en pacientes con peso infe-
rior a 10 kg, e incluyen la aparicién de BAV completo
permanente, inmediato o diferido, lo que ha limitado
la generalizacion de la oclusién de defectos membra-
nosos en la préctica clinica sistemdtica en tanto no dis-
pongamos de series mds amplias, evoluciones mads
prolongadas e indicaciones m4s precisas’!.
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Bonhoeffer y la empresa NuMed Inc. (Hopkinton,
NY, Estados Unidos) han desarrollado un dispositivo
para implante percutdneo de vélvula pulmonar com-
puesto por una véalvula de vena yugular bovina monta-
da sobre un stent balén-expandible Cheatam-Platinum
(CP Stent). El grupo ha publicado sus resultados en
121 casos, con 2 muertes precoces, en pacientes con
una situacion clinica extrema, 5 pacientes que requi-
rieron cirugia urgente por implante inadecuado, sin
mortalidad tardia y con el 75% de las vélvulas implan-
tadas funcionantes a los 5 afios”. Por el momento, la
aplicacion estd limitada a pacientes con peso mayor de
20 kg y con tractos de salida tubulares de hasta 22
mm, por el calibre del sistema introductor (al menos
18 F) y el tamafio maximo de la valvula yugular bovi-
na. En el futuro, con modificaciones en el material y el
uso de procedimientos hibridos, podria ampliarse a ni-
fios pequefios y tractos de salida dilatados, habituales
tras la cirugia con parche transanular’”.

La utilizacion de stents es un procedimiento habi-
tual en el tratamiento de las cardiopatias congénitas,
pero no estd exento de complicaciones, aun con los
nuevos disenos (Palmaz-Génesis, CP Stent, Intra-
stent). La utilizacién de stents premontados reduce el
riesgo de posicién anémala o embolizacién, pero su
aplicacidn estd limitada por la falta de stents de gran
calibre®. Por otro lado, se amplia la experiencia con
los stents recubiertos, generalmente Covered CP
Stent (NuMed Inc., Hopkinton, NY, Estados Unidos)
y ocasionalmente Jomed Stent (Jomed, Rangendin-
gen, Alemania), en el tratamiento de aneurismas pos-
tangioplastia de aorta o arterias pulmonares o, como
tratamiento inicial, en coartaciones muy severas o
con anatomia desfavorable en el nifio mayor o el
adulto®'84, Los stents metdlicos constituidos por alea-
ciones basadas en hierro o magnesio son bioabsorbi-
bles, con desintegracién espontdnea en afios y sema-
nas, respectivamente®. Se han publicado casos
clinicos aislados de utilizacién de stents de aleacio-
nes de magnesio (AMS, Biotronik, Alemania) con re-
estenosis precoz, y quizd los de hierro, con mayor
fuerza radial, serfan mds dtiles en lesiones posquirtr-
gicas®%, Se requieren mds estudios respecto a la
composicién de las aleaciones, la duracién de la ca-
pacidad de distension, la respuesta de la pared arte-
rial y la biocompatibilidad®.

El tratamiento intervencionista de las estenosis de
las arterias pulmonares, congénitas o posquiridrgicas,
es complejo y muchas veces requiere el uso de técni-
cas variadas. La angioplastia simple es resolutiva en
una parte de los casos, en obstrucciones resistentes
puede ser til el uso de angioplastia con cutting ba-
lloon (Cutting Balloon Boston Scientific Inc. San Die-
go, CA, Estados Unidos) y puede ser indispensable la
utilizacién de stents en vasos con comportamiento elds-
tico, con compresion extrinseca o como tratamiento de
lesiones vasculares secundarias a la angioplastia®’.
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Tras intervenciones tipo Fontan puede plantearse la
indicacién de fenestracion diferida, bien por inestabili-
dad hemodindmica en el postoperatorio inmediato,
bien por mala evolucién crénica con derrames persis-
tentes o enteropatia pierde-proteinas®. Se ha efectuado
tanto en conexiones auriculopulmonares cldsicas como
en conductos intraatriales o extracardiacos, y la técni-
ca utilizada varia en funcién de la anatomia posquirtr-
gica: septostomia con cuchilla y balén, stent simple,
stent recubierto o implante de Amplatzer fenestrado®®.
El procedimiento es técnicamente exigente y los resul-
tados inmediatos son aceptables, pero el mantenimien-
to de la fenestracion a largo plazo es dificil, por lo que
en las indicaciones por mala evolucién crénica la me-
joria es habitualmente transitoria®®.

CIRUGIA EN CARDIOPATIAS CONGENITAS

La valoracion de la calidad de los resultados de la
cirugia en CC es un aspecto importante, pero compli-
cado. En la actualidad disponemos de 2 modelos de
estratificacion del riesgo para los diversos procedi-
mientos: los métodos RACHS-1 y Aristételes, que
pueden facilitar en el futuro los estudios comparativos
y de los que el Aristételes parece el mas preciso y dis-
criminatorio®-%.

Son conocidas las limitaciones de los conductos val-
vulados disponibles para la reconstruccién del tracto de
salida del VD. Los homoinjertos criopreservados, prefe-
riblemente pulmonares, contintian siendo los més usados
y, quizd, los resultados podrian mejorarse con el uso de
homoinjertos descelularizados criopreservados (Cryo-
Valve SG, Cryolife Inc., Kennesaw, GA, Estados Uni-
dos), que reducen la respuesta inmunitaria y facilitan el
remodelado por repoblacién con células del huésped”'.
Probablemente, el futuro sera de los conductos biocom-
patibles, con potencialidad de crecimiento y remodelado,
desarrollados por ingenieria tisular a partir de células
aut6logas de origenes diversos cultivadas sobre un arma-
z6n poroso biodegradable. Usados ya clinicamente como
conductos no valvulados®, se han desarrollado conduc-
tos valvulados utilizados experimentalmente y, de mane-
ra excepcional, en pacientes®.

Aumenta la experiencia con las técnicas de translo-
cacidn adrtica con reconstruccién de los tractos de sa-
lida (operacién de Nikaidoh y sus variantes) como al-
ternativa a la técnica de Rastelli en la TGA con
estenosis pulmonar y CIV, pero aplicable también en
casos con estenosis pulmonar y septo integro. Son se-
ries relativamente reducidas y de centros concretos,
pero los resultados a medio plazo parecen superiores a
los obtenidos con la técnica de Rastelli>**®.

Las técnicas de autoinjerto de vélvula pulmonar
(Ross y Ross-Konno) son una propuesta atractiva en el
tratamiento de la enfermedad valvular aértica en la po-
blacién pedidtrica. Preservan el crecimiento de la raiz
adrtica, evitan la anticoagulacion, reducen el riesgo de

infeccién y tienen un excelente comportamiento he-
modindmico, pero a cambio de una técnica compleja y
que obliga a implantar un conducto valvulado en posi-
ciéon pulmonar. El procedimiento conlleva una baja
mortalidad inmediata y tardia, con supervivencias su-
periores al 92% a los 10 afios y una excelente calidad
de vida de los pacientes. Los aspectos negativos son:
el deterioro progresivo del homoinjerto pulmonar con
necesidad de recambio (el 10% a los 12 afios) y la di-
latacion de la neoaorta, con la eventual insuficiencia
del autoinjerto, que obliga a implantar prétesis con
una incidencia variable (el 6-10% a los 12 afios) segtin
las series y la enfermedad de base®”!%!, Persiste la con-
troversia respecto a las indicaciones; en adolescentes
mayores y adultos es simplemente una alternativa a la
reparacién valvular o el implante de protesis, pero
puede ser una indicacién absoluta en nifios pequefios
con insuficiencia adrtica, enfermedad obstructiva com-
pleja del tracto de salida izquierdo o lesiones mixtas, y
en algunos subgrupos de pacientes con contraindica-
cién para la anticoagulacion.

La insuficiencia pulmonar tras la correccién de la
tetralogia de Fallot se tolera bien en muchos casos
pero, a largo plazo, puede condicionar dilatacién ven-
tricular progresiva que conduzca a un dafio miocardi-
co irreversible o a la generacién de arritmias ventricu-
lares graves o muerte sibita!? El momento para la
sustitucién de la védlvula pulmonar en pacientes con
insuficiencia pulmonar grave es dificil de elegir. La
indicacién es clara en los pacientes que presentan in-
suficiencia cardiaca derecha, importante limitacién de
la capacidad de ejercicio o arritmias sintomadticas su-
praventriculares o ventriculares; en estos ultimos se
asocial el tratamiento especifico de la arritmia me-
diante ablacién simple, técnicas de «maze» o implan-
te de desfibrilador automdtico. En ausencia de sinto-
matologia manifiesta, la indicacién es mds dudosa, y
debe considerarse la intervencién en los casos en que
haya dilatacién ventricular progresiva con disfuncién
ventricular incipiente, insuficiencia tricispide signifi-
cativa de nueva aparicién o ensanchamiento del com-
plejo QRS (duracién = 180 ms o incrementos = 3,5
ms/ano)'?2. No obstante, las ventajas de la interven-
cién precoz deben contrastarse con el riesgo quirdrgi-
co que es, en general, bajo, y la morbilidad a largo
plazo de la vélvula implantada!®®. En este sentido, la
RM puede ofrecer datos de interés, pues los datos pu-
blicados indican que los pacientes con voliimenes te-
lediastdlicos de VD entre 150 y 170 ml/m? y volime-
nes telesistélicos entre 85 y 100 ml/m? son los que
mas se benefician del implante valvular, normalizan-
dose tras la intervencion los volimenes ventriculares
y la fraccién de eyeccién®*.

Los pacientes con Fontan cldsico disfuncionante
plantean un grave problema de atencién clinica y, en
ellos, el tratamiento de las arritmias desempefia un pa-
pel muy importante. Una propuesta es la reconversion a
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conducto extracardiaco mediante la asociacion del trata-
miento del sustrato arritmogénico por crioablacién o ra-
diofrecuencia («maze» derecho modificado en la taqui-
cardia auricular por macrorreentrada o el AA vy
«maze-III» de Cox en la fibrilacién auricular) e implan-
te de marcapasos bicameral DDD para estabilizar el rit-
mo auricular'®1%, La alternativa a la reconversion es el
TC, que tiene una supervivencia al afio ligeramente in-
ferior a la de los indicados por otras enfermedades, por
la situacion clinica y las dificultades técnicas, pero con

resultados a largo plazo similares
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