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Historia del articulo: RESUMEN
Recibido el 11 de julio de 2018
Aceptado el 27 de febrero de 2019 Introduccion y objetivos: Aunque la estenosis de la valvula pulmonar (EVP) se considera una cardiopatia

On-line el 3 de agosto de 2019 congénita de bajo riesgo, se ha descrito la aparicién de complicaciones y necesidad de reintervenir

durante el seguimiento. Los objetivos del estudio fueron evaluar los resultados a largo plazo de la EVP
reparada e identificar predictores de complicaciones cardiovasculares y reintervencion.

Meétodos: Se estudi6 a 158 pacientes adultos con EVP reparada (reparaciones practicadas de 1957 a 2010)
Intervenciones percutineas valvulares con seguimiento activo en un centro terciario de referencia.

Complicaciones cardiacas Resultados: Se someti6 a cirugia a 95 pacientes (60%) y a valvuloplastia percutanea con balon a 63 (40%).
Reintervencién Tras una mediana de seguimiento de 27 [20-33] afios, la mayoria de los pacientes (n =134 [84,8%])
estaban en clase funcional I de la New York Heart Association, pero 61 (38.6%) requirieron reintervencion,
principalmente reemplazo de la valvular pulmonar (n = 28 [17,7%]),y 19 (12%) presentaron al menos una
complicacion cardiovascular: 13 (8,2%), arritmias supraventriculares; 6 (3,8%), insuficiencia cardiaca; 5
(3,2%), accidente cerebrovascular; 1 (0,6%), muerte; 1 (0,6%) tromboembolia, y 1 (0,6%), arritmia
ventricular. El analisis multivariante mostré que la edad en el momento de la reparacion de la EVP
(HR =1,08; 1C95%, 1,04-1,12; p < 0,001) y la presencia de cianosis antes de la reparacion (HR =5,23;
1C95%, 1,99-13,78; p = 0,001) fueron predictores independientes de complicaciones cardiovasculares.
Conclusiones: Se puede esperar un buen resultado a largo plazo tras de la reparacion de la EVP, pero
pueden aparecer complicaciones y necesidad de reintervenir. Una edad mas avanzada y la presencia de
cianosis en el momento de la reparacion de la EVP son predictores de complicaciones cardiovasculares e
identifican a una poblacion que requiere un control mas estricto.
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Determinants of long-term outcome of repaired pulmonary valve stenosis

ABSTRACT
Keywords: Introduction and objectives: Although pulmonary valve stenosis (PVS) is considered a low risk congenital
Pulmonic valve stenosis heart disease, there have been reports of complications and the need for reintervention throughout

Congenital heart disease surgery
Transcatheter valve interventions
Cardiac complications
Reintervention

follow-up. The aims of this study were to evaluate the long-term outcome of repaired PVS and to identify
predictors of cardiovascular complications and reintervention.

Methods: We studied 158 adult patients with repaired PVS (repair procedures performed from 1957 to
2010) receiving active follow-up in a tertiary referral center.

Results: A total of 95 patients (60%) received surgical treatment, and 63 patients (40%) received
percutaneous pulmonary balloon valvuloplasty. At the end of follow-up (27 years, IQR, 20-33 years),
most patients (n = 134, 84.8%) were in New York Heart Association functional class I, but 61 patients
(38.6%) required a reintervention, mainly pulmonary valve replacement (17.7%, n = 28), and 19 patients
(12%) had at least one cardiovascular complication: 13 (8.2%) supraventricular arrhythmias, 6 (3.8%)
heart failure, 5 (3.2%) stroke, 1 (0.6%) death, 1 (0.6%) thromboembolism, and 1 (0.6%) ventricular
arrhythmia. Multivariate analysis showed that age at PVS repair (HR, 1.08; 95%CI, 1.04-1.12; P < .001)
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and the presence of cyanosis before PVS repair (HR, 5.23; 95%Cl, 1.99-13.78; P =.001) were independent

predictors for cardiovascular complications.

Conclusions: Good long-term outcome can be expected after PVS repair, but complications and the need

for reintervention may appear. Older age and the presence of cyanosis at PVS repair emerged as

predictors of cardiovascular complications and identified a population that may merit stricter control.
© 2019 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights reserved.

Abreviaturas

AP: arteria pulmonar

CIA: comunicacién interauricular
EVP: estenosis de la valvula pulmonar
FOP: foramen oval permeable

VD: ventriculo derecho

INTRODUCCION

La estenosis de la valvula pulmonar (EVP) es la causa mas
frecuente de obstrucciéon del tracto de salida del ventriculo
derecho, que afecta al 7-12% de los pacientes con cardiopatia
congénita'. Siempre que la valvuloplastia percutinea con balén
sea técnicamente factible, hoy es la estrategia de eleccion, aunque
todavia exista una gran poblacion de pacientes en seguimiento
a quienes se practicé una cirugia de reparacioén valvular en épocas
anteriores. En general, la EVP se considera una cardiopatia
congénita de bajo riesgo con una esperanza de vida casi
normal®~, pero ciertas complicaciones cardiacas (principalmente,
arritmias supraventriculares) pueden surgir a lo largo del
seguimiento®, cuestién que, sin embargo, apenas se aborda en
los estudios publicados. Ademas, la insuficiencia pulmonar suele
presentarse a largo plazo, con la consiguiente necesidad de
reintervenir. El objetivo del estudio es evaluar los resultados a
largo plazo de la EVP reparada e identificar los predictores de
complicaciones cardiovasculares y de reintervencion.

METODOS

Se identifico a 211 pacientes (edad > 16 afios) con EVP reparada
a través de un registro prospectivo del servicio de cardiopatias
congénitas de un Gnico centro terciario de referencia. De estos,
conformaron la poblacion del estudio 158 pacientes que estaban en
seguimiento activo en el mismo centro hospitalario o en servicios
de cardiopatias congénitas periféricos (al menos 1 visita en los
Gltimos 5 afios). El protocolo del estudio se atenia a los principios
éticos recogidos en la Declaracion de Helsinki (1975), segin quedd
reflejado en la aprobacién que a priori concedid el comité de ética
para la investigacion médica con seres humanos de este hospital.
Las reparaciones de la EVP se realizaron entre los afios 1957y 2010,
principalmente en este centro, y consistieron en intervencion
quirtrgica en el caso de 95 pacientes (60%, desde 1957) y en
valvuloplastia pulmonar percutanea con balén en el de 63 (40%,
desde 1985). Se excluy6 a los pacientes con defectos cardiacos
congénitos asociados que no fueran comunicacién interauricular
(CIA), foramen oval permeable (FOP) o conducto arterioso
persistente. Los datos demograficos, la informacion preoperatoria,
los datos quiriirgicos y los concernientes al Gltimo seguimiento
(estado clinico del paciente y estudios del electrocardiograma, de
la ecocardiografia y de la resonancia magnética cardiaca si estaban
disponibles) se obtuvieron retrospectivamente a partir de las
historias clinicas de los pacientes. Se consider6 crecimiento de la
auricula derecha en el electrocardiograma cuando la altura de la
onda P alcanzaba > 2,5 mm (2,5 mV) en los electrodos inferiores

y > 1,5mm en V; o, en ausencia de registros electrocardiograficos,
cuando qued6 registrado como tal en la historia clinica. Se
recopilaron los datos de la cianosis como variable dicotémica y se
valoré con resultado positivo cuando la saturacion de O, fue < 90%
0, a falta de datos de saturacion de O,, siempre que se mencionara
en las historias clinicas segtn la exploracion fisica. Los evantos
de interés fueron la reintervencion (cualquier cirugia cardiaca o
tratamiento percutineo de un defecto residual practicados
después de la reparacion inicial) y las complicaciones cardiovas-
culares, definidas como el objetivo combinado de muerte
cardiovascular, insuficiencia cardiaca (signos clinicos de conges-
tion del hemicardio derecho), arritmia (taquicardia supraventric-
ular sostenida y taquicardia ventricular sostenida/no sostenida),
accidente cerebrovascular y embolia. Se considerd la dilatacion de
la arteria pulmonar (AP) al obtenerse una mediciéon del tronco
pulmonar > 40 mm por alguna de las técnicas de imagen
(ecocardiografia, tomografia computarizada o resonancia magné-
tica cardiaca). Los datos hemodinamicos se completaron mediante
los informes clinicos de cateterismos y se revisaron los datos
ecocardiograficos a partir de las historias clinicas de los pacientes.
Se efectud el estudio ecocardiografico y se comunicé su valoracion
conforme a las pautas de la guia europea de ecocardiografia vigente
en el momento de realizarse la prueba diagnoéstica. Se evaluaron la
insuficiencia pulmonar y la tricuspidea segln los parametros
definidos en dicha guia.

Las variables continuas se expresan en media + desviacion
estandar o mediana [intervalo intercuartilico] cuando no se logro
demostrar una distribucion normal, mientras que las variables
categoricas se identifican en porcentajes. Las distintas variables se
compararon mediante la prueba de la t de Student, la prueba de la x?
o la prueba de la U de Mann-Whitney no parameétrica y la prueba
exacta de Fisher, segiin correspondiera. Se construyeron los modelos
de riesgos proporcionales de Cox para cuantificar la asociacién
bivariante entre las variables basales y los resultados de interés
(complicaciones cardiovasculares y necesidad de reintervencion).
Todas las variables que alcanzaron significacion estadistica en el
analisis bivariante < 0,2 se seleccionaron para la modelizacion
multivariable, que incluia los métodos escalonados anterégrado y
retrogrado con un umbral de salida situado en p > 0,10 y de entrada
en p < 0,10. Se verifico que el grafico cumplia el supuesto de riesgos
proporcionales y se evalud la interaccion entre las variables.

Se estimo la supervivencia libre de complicaciones cardiovas-
culares y de reintervencion con las curvas de Kaplan-Meier para
ambas cohortes, tanto de intervencion quirGrgica como de
valvuloplastia percutanea, y se compardé mediante la prueba de
rangos logaritmicos. Se censur6 a los pacientes cuando tuvo lugar
el primer evento.

RESULTADOS
Datos basales: vision general

El tratamiento quirtrgico result el abordaje mas frecuente en
el conjunto de la presente cohorte, sobre todo en los primeros afios.
La intervencién quirrgica que se practicé con mayor frecuencia,
en total a 41 (43,1%) pacientes, fue la valvulotomia (n = 92; 92,8%),
con o sin infundibulectomia, mientras que 3 pacientes (3,1%)
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Tabla 1
Datos basales (preoperatorios)
Variables Cohorte completa Cirugia Valvuloplastia percutanea P
N=158 n=95 (60%) n=63 (40%)
Mujeres 124 (47,5) 43 (45,3) 32 (50,8) 0,535
Edad en el momento de la reparacion (arios) 3[1-7] 2 [0-7] 4[1-11] 0,028
Estenosis infundibular asociada 53 (33,5) 40 (42,1) 13 (20,6) 0,013
Defectos congénitos asociados 67 (42,4) 50 (52,6) 17 (27) 0,010
CIA/FOP asociados 55 (34,8) 40 (42,1) 15 (23,8)
CAP asociado 8 (5,1) 6 (6,3) 2(32)
CIA/FOP y DAP asociados 4(2,5) 4(42) 0
Sintomas 46 (29,1) 36 (37,9) 10 (15,9) 0,002
Intolerancia al ejercicio fisico 19 (12,1) 12 (12,6) 7 (11,1)
Insuficiencia cardiaca congestiva 1(0,6) 1(1,1) 0
Cianosis 29 (18,3) 27 (28,4) 2(3,2)
Necesidad de tratamiento médico 8 (5,1) 8(8,4) 0 0,015
Ritmo sinusal 138 (87,3) 79 (83,2) 59 (93,6) 0,389
Cardiomegalia 43 (27,2) 34 (35,8) 9(14,3) 0,001
Datos hemodindmicos (n=116)
Gradiente maximo (AP-VD) 74,81+31,8 80,2 +36,5 69,9 +26,3 0,217
Presion sistolica del VD (mmHg) 95,6 +34,8 104,2+39 85,8 +26,1 0,006
Presion de la auricula derecha (mmHg) 5,09+4,1 4945 525+2,6 0,112
indice cardiaco (I/min/m?) 53+35 59+45 474+1,8 0,130

AP: arteria pulmonar; CIA: comunicacion interauricular; DAP: ductus arterioso persistente; FOP: foramen oval permeable; VD: ventriculo derecho.
Los valores expresan media + desviacion estandar, n (%) o mediana [intervalo intercuartilico].

recibieron una valvulectomia. Ademas, se realizd un cierre
complementario de CIA/FOP a 20 pacientes (21%), un parche
transanular a 6 (6,3%) y 12 (12,6%) precisaron ventriculotomia.

La tabla 1 contiene todos los datos preoperatorios y demo-
graficos de la cohorte completa y de los 2 subgrupos en funcion del
tipo de intervencion practicada (cirugia o valvuloplastia). La
mediana de edad del grupo en su conjunto en el momento de la
reparacion era 3 [1-7] afios). Casi un tercio de la cohorte (n =55,
34,8%) presentaba CIA/FOP asociados y aproximadamente un
tercio de los pacientes (n = 46, 31,1%) manifestaban sintomas antes
de la reparacion de la EVP (cianosis, insuficiencia cardiaca
congestiva, arritmia o intolerancia al ejercicio fisico).

Datos basales: comparaciones entre la cohorte de cirugia y la
cohorte de intervencion percutanea

Se observaron diferencias estadisticamente significativas entre
los pacientes sometidos a cirugia y los sometidos a valvuloplastia
percutanea, en términos de edad en el momento de la reparacion
de la EVP (4,8 + 7,0 frente a 8,3 & 12,4; p = 0,028), presion sistolica
del ventriculo derecho (VD) (104,2 + 39 frente a 85,8 + 26 mmHg;
p =0,006), sintomas (el 41 frente al 16,7%; p = 0,002) y, por lo tanto,
necesidad de tratamiento médico (el 9,3 frente al 0,0%; p = 0,015). Sin
embargo, la gravedad de la estenosis (gradiente maximo AP-VD) no
difirio significativamente: 80,2 + 36,5 frente a 69,9 + 26,3 mmHg
(p=0,217). Segln lo esperado, los pacientes sometidos a reparacion
quirdrgica mostraron con mayor frecuencia una estenosis infundibu-
lar asociada (el 42,1 frente al 20,6%; p = 0,013) o CIA/FOP o ductus
arterioso persistente asociados que precisaban cierre (el 52,6 frente al
27%; p=0,010).

Datos del Gltimo seguimiento: vision general

Tras una mediana de seguimiento de 27 [20-33] afios (cohorte de
pacientes asignados a cirugia, 32 [28-36] afios]; cohorte de

valvuloplastia percutanea, 20 [17-23] afios; p < 0,001), la mayoria
de los pacientes se encontraban en clase funcional I de la New York
Heart Association y Unicamente 31 (19,6%) requerian tratamiento
médico (bloqueadores beta, digoxina, diuréticos, anticoagulantes
orales o antiarritmicos). La mayoria estaba en ritmo sinusal (n = 150;
94,9%), 52 pacientes (33,1%) presentaban bloqueo de rama derecha y
la media total de anchura del QRS fue de 107,7 +23,5ms
(1354 15,6 ms en el caso de aquellos con bloqueo de rama derecha).
La valoracion ecocardiografica de la visita de Gltimo seguimiento reveld
estenosis pulmonar residual con un gradiente maximo > 36 mmHg
(39 + 3 mmHg) en solo un 3% de los pacientes (n = 5). Mas de la mitad de
la cohorte (n = 89; 56,7%) presentaba insuficiencia pulmonar moderada
a grave al término del seguimiento y 39 pacientes (24,7%) mostraron
dilatacion del VD moderada a grave. Los pacientes que requirieron
reintervencion con reemplazo de la valvular pulmonar (RVP) mostraron
solo insuficiencia pulmonar leve o leve a moderada y el gradiente
maximo a través de la valvula protésica fue de 22,8 + 8,3 mmHg.

Se registraron 46 embarazos entre las 31 mujeres de esta
cohorte y 1 paciente sufri6 complicaciones antes del parto. Una
paciente de 30 afios con antecedentes de reparacion quirirgica de
EVP a los 3 dias de vida y sucesiva evolucidon a insuficiencia
pulmonar grave sufrio cianosis y edema periférico a las 36 semanas
de gestacion. Las exploraciones complementarias mostraron un
patron restrictivo del VD y la presencia de CIA de ostium secundum
proxima a la entrada de la vena cava inferior. Se prescribio a la
paciente reposo en cama y restriccion de liquidos y finalmente
pari6 a las 38 semanas sin mayores complicaciones.

Se evidenci6 un Gnico caso de cardiopatia en la descendencia
(EVP leve).

Datos del Gltimo seguimiento: comparaciones entre la cohorte
de cirugia y la cohorte de intervencion percutanea

Se hallaron diferencias estadisticamente significativas entre el
grupo sometido a cirugia y el intervenido con valvuloplastia
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Tabla 2
Datos del seguimiento
Cohorte N=158 Cirugia n=95 (60%) Valvuloplastia percutanea P
n=63 (40%)
Datos clinicos. Caracteristicas electrocardiograficas y ecocardiograficas de la ultima visita de seguimiento
Edad en el ultimo seguimiento (arios) 34 [26-39] 37 [32-42] 27 [21-31] < 0,001
Clase funcional de la NYHA < 0,001
I 134 (84,8) 72 (75,8) 62 (98,4)
11 23 (14,6) 22 (23,2) 1(1,6)
111 0 0 0
v 1(0,5) 1(1,1) 0
Necesidad de tratamiento médico 31(19,6) 28 (29,5) 3(4,8) < 0,001
Electrocardiograma
Ritmo sinusal 150 (94,9) 88 (92,6) 62 (98,4) 0,105
Bloqueo de rama derecha 52 (33,1) 41 (43,6) 11 (17,5) 0,001
Signos de crecimiento de la auricula derecha 35 (23,2) 25(27,8) 10 (16,4) 0,104
Ecocardiografia
IP moderada a grave 89 (56,7) 63 (67) 26 (41) 0,001
IT moderada a grave 25 (15,8) 23 (24,2) 2(3,2) < 0,001
TAPSE (mm) 19,4+43 179+4 21,8+3,6 < 0,001
Presencia de CIA/FOP 12 (12,6) 7(7,4) 5(7,9) 0,895
Complicaciones cardiovasculares en el seguimiento
Cualquier complicacion cardiovascular 19 (12) 18 (18,9) 1(1,6) 0,001
Taquicardia supraventricular 13 (8,2) 13 (13,7) 0 0,002
Insuficiencia cardiaca 6(3,8) 6 (6,3) 0 0,04
Accidente cerebrovascular 5(3,2) 4 (4,2) 1(1,6) 0,36
Muerte cardiovascular 1(0,6) 1(1,1) 0 0,42
Tromboembolia 1(0,6) 1(1,1) 0 0,41
TV no sostenida 1(0,6) 1(1,1) 0 0,41
Tipo de reintervencion en el seguimiento
Cualquier reintervencion 61 (38,6) 42 (44,2) 19 (30,2) 0,076
Reemplazo de la valvula pulmonar 28 (18,2) 26 (28) 2(3,3) < 0,001
Agrandamiento del tracto de salida del VD 13 (8,4) 7(7,5) 6 (9,8) 0,61
Cierre de CIA/FOP 13 (8,4) 9(9,7) 4(6,6) 05
Valvuloplastia percutanea con balén 11(7,1) 4(4,3) 7 (11,5) 0,09
Valvulotomia/comisurotomia 10 (6,5) 1(1,1) 9(14,8) 0,001
Angioplastia pulmonar 3(1,9) 2(22) 1(1,6) 0,82

CIA: comunicacién interauricular; FOP: foramen oval permeable; IP: insuficiencia pulmonar; IT: insuficiencia tricuspidea; NYHA: New York Heart Association; TAPSE:
desplazamiento sist6lico del plano del anillo tricuspideo; TV: taquicardia ventricular; VD: ventriculo derecho.
Los valores expresan n (%), media + desviacién estandar o mediana [intervalo intercuartilico].

percutanea en cuanto a la presencia de bloqueo de rama derecha
(el 43,6 frente al 17,5%; p = 0,001) y, por lo tanto, de anchura del
QRS (115 + 25 frente a 96 + 15 ms; p < 0,001). También alcanzd
significacion estadistica entre ambos grupos la diferencia relativa a la
funcibn sistdlica del VD valorada por el desplazamiento sistdlico del
plano del anillo tricuspideo (TAPSE) (17,9 + 4 frente a 21,8 + 3,6 mm,;
p <0,001). Los demas datos relacionados con la visita de Gltimo
seguimiento se resumen en la tabla 2.

Complicaciones cardiovasculares a largo plazo

La mediana de edad en el Gltimo seguimiento era 34 [26-39]
afios. Presentaban una dilatacion de AP > 40 mm 14 pacientes
(8,8%), con una media de didametro de 45,2 4+ 6,8 mm (diametro
maximo, 60 mm). Un paciente con AP de 60 mm e insuficiencia
pulmonar grave present6 angina de pecho debido a la compresion del

tronco coman izquierdo pero, tras una RVP y reseccion de la AP
(interposicion de conducto valvulado), la compresion y sus sintomas
remitieron.

No se documentaron episodios de endocarditis.

Al término del seguimiento, 19 pacientes (12%) habian sufrido
una complicacién cardiovascular (segin lo indicado previamente).
La supervivencia libre de complicaciones cardiovasculares a los
10 y Iso 20 afios fue del 99 y el 96% respectivamente en la cohorte
de cirugia, mientras que en la cohorte de valvuloplastia percutanea
fue del 100 y el 93% (p =0,6) (figura 1).

Las variables individuales del objetivo combinado se presentan
en la tabla 2. Solo se produjo un evento de muerte en esta serie y
fue el caso de un varén de 78 afios que a los 35 afios se habia
sometido a reparacién de la EVP, que consisti6 en una valvulotomia
y reseccion infundibular. A los 65 afios se le diagnostico6 una
fibrilacion auricular permanente y 1 afio mas tarde el paciente
mostré un empeoramiento progresivo de la clase funcional de la



L. Galian-Gay et al./Rev Esp Cardiol. 2020;73(2):131-138

1,04

0,8

0,6

0,4

Supervivencia libre de complicaciones
cardiovasculares

0,24

0,0

T
0,00

T T
10,00 20,00

T
30,00
Afos

T
40,00

135
=0,06
P _r1Cirugia

Valvuloplastia percutanea
Censurado

- Censurado

T T
50,00 60,00

Figura 1. Curvas de supervivencia en funcion de las complicaciones cardiovasculares.

Tabla 3

Asociaciones bivariantes entre las caracteristicas basales y las complicaciones
cardiovasculares a largo plazo y la necesidad de reintervencion

HR (IC95%) p
Varones 1,46 (0,57-3,74) 0,43

Edad en el momento de la reparacion (arios) 1,07 (1,03-1,12) 0,001
Estenosis infundibular asociada 0,6 (0,22-1,6) 0,31
CIA/FOP asociados 1,58 (0,61-4,12) 0,35
Cianosis 4,32 (1,66-11,25) 0,003
Necesidad de tratamiento médico 0,47 (0,06-3,63) 0,47
Ritmo sinusal 0,9 (0,28-2,89) 0,86
Cardiomegalia 2,22 (0,64-7,65) 0,21
Datos hemodindmicos (n=116)

Gradiente maximo (AP-VD) (mmHg) 1,01 (0,99-1,03) 0,24

Presion sistolica del VD (mmHg) 1,01 (0,99-1,02) 0,35

Presi6n de la auricula derecha (mmHg) 0,95 (0,80-1,14) 0,60
Valvuloplastia percutdnea 0,53 (0,06-4,56) 0,56
Parche transanular - =

Mujeres 1,52 (0,91-2,56) 0,11

Edad en el momento de la reparacion 0,94 (0,89-0,99) 0,035
Estenosis infundibular asociada 1(0,59-1,69) 0,99
CIA/FOP asociados 1,41 (0,83-2,24) 0,21
Cianosis 2,57 (1,47-4,5) 0,001
Necesidad de tratamiento médico 0,42 (0,15-1,17) 0,1
Ritmo sinusal 1,18 (0,59-2,35) 0,64
Cardiomegalia 1,8 (0,98-3,31) 0,06
Datos hemodindmicos (n=116)

Gradiente maximo (AP-VD) (mmHg) 1(0,99-1,01) 0,66

Presion sistolica del VD (mmHg) 1(0,99-1,01) 0,77

Presion de la auricula derecha (mmHg) 0,9 (0,81-1,01) 0,07
Valvuloplastia percutdnea 1,99 (1,03-3,84) 0,041
Parche transanular 0,63 (0,15-2,59) 0,52

AP-VD: arteria pulmonar-ventriculo derecho; CIA: comunicacién interauricular;
FOP: foramen oval permeable; HR: hazard ratio; IC95%: intervalo de confianza del

95%; VD: ventriculo derecho.

" No se pudo estimar el coeficiente del modelo debido a la ausencia de
complicaciones de los pacientes con parche transanular.

New York Heart Association y signos de congestion periférica. Se
document6 una insuficiencia pulmonar moderada a grave con una
dilatacion moderada del VD y un leve deterioro de la funcion
sistolica del VD. El curso clinico posterior evolucion6 a desenlace
mortal por insuficiencia cardiaca refractaria y fallecimiento del
paciente.

Las Unicas variables en que se demostr6 asociaciéon con las
complicaciones cardiovasculares en el analisis bivariante (tabla 3)
fueron la edad (hazard ratio [HR] = 1,07; intervalo de confianza del
95% [1C95%],1,03-1,12; p < 0,001) y la cianosis en el momento de la
reparacion de la EVP (HR=4,32; 1C95%, 1,66-11,25; p =0,003).
Ambas variables se mantuvieron predictoras de complicaciones
cardiovasculares en el analisis multivariable (edad en el momento
de la reparacion de la EVP: HR = 1,08; 1C95%, 1,04-1,12; p < 0,001;
cianosis: HR = 5,23; 1C95%, 1,99-13,78; p = 0,001). Ademas, surgio
una interaccién estadisticamente significativa entre una y otra
variable (p < 0,001), que se muestra en la figura 2. La relacion que
se establecié entre la edad en el momento de la intervencion y los
eventos cardiovasculares dependia de la presencia de cianosis. Los
pacientes con cianosis estaban expuestos a un mayor riesgo de
complicaciones cardiovasculares con independencia de la edad en
el momento de la reparacion (aunque habia un mayor riesgo para
los pacientes que recibieron la reparacion a una edad mas
avanzada). Por el contrario, en el caso de los pacientes sin cianosis,
la edad en el momento de la reparacién se asocié con un riesgo
inferior de complicaciones cardiovasculares para los sometidos a
cirugia a una edad mas temprana, mientras que el riesgo
aumentaba paulatinamente en el caso de los pacientes interve-
nidos quirargicamente a una edad mas avanzada.

Necesidad de reintervencion a largo plazo

Después de la reparacion de la EVP, precisaron de procedi-
mientos complementarios 61 pacientes (38,6%), de los que 10 (el
16,4% del grupo de reintervencioén) necesitaron ain 2 reinterven-
ciones, y 4 de ellos (el 6,5% del grupo de reintervencion) 3 o mas
reintervenciones. Hay que afiadir que 5 de dichos pacientes
requirieron implante de marcapasos/desfibrilador o técnicas de
ablacion en el momento de la reintervencion o en el seguimiento.
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Figura 2. Interaccion entre la cianosis y la edad en el momento de la reparacion durante la evolucion de las complicaciones cardiovasculares.
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Figura 3. Curvas de supervivencia de Kaplan-Meier en funcioén de la reintervencion.

La supervivencia libre de necesidad de reintervenir a los 10, 15 y
20 afios fue del 88, el 87 y el 85% respectivamente en la cohorte de
cirugia y del 74, el 72 y el 70% en la cohorte de valvuloplastia
percutanea (p = 0,03) (figura 3).

Las intervenciones practicadas con mayor frecuencia fueron el
reemplazo de la valvular pulmonar, el cierre de CIA/FOP y las
técnicas de ampliacion del tracto de salida del VD. La informacion
relacionada con las reintervenciones se incluye en la tabla 2. En el

analisis bivariante (tabla 3), la necesidad de reintervenciéon se
asoci6 con una edad mas temprana en el momento de la reparacion
de la EVP (HR = 0,94; 1C95%, 0,89-0,99; p = 0,035), la presencia de
cianosis previa a la reparacion (HR=2,57; 1C95%, 1,47-4,5;
p=0,001) y el empleo de valvuloplastia percutanea (HR=1,99;
1C95%, 1,03-3.84; p < 0,041), mientras que en el andlisis
multivariante la presencia de cianosis previa a la reparacion
(HR =3,17; 1C95%, 1,68-5,97; p < 0,001) y el empleo de valvulo-
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plastia percutanea (HR=3,48; 1C95%, 1,67-7,25; p=0,001) se
mantuvieron predictores de reintervencion. La reintervenciéon mas
frecuente practicada a los pacientes tratados inicialmente con una
valvuloplastia percutdnea para la reparacion de la EVP fue la
comisurotomia/valvulotomia (tabla 2). Segln indican las curvas
de Kaplan-Meier, la necesidad de reintervenir en el grupo de
valvuloplastia percutanea se presentd poco después de Ia
intervencion inicial y precozmente tras la reparacion (el 57% de
los 14 pacientes tratados con valvuloplastia percutanea entre los
afios 1985 y 1988 precisaron reintervencion, mientras que solo lo
necesitaron el 21% de los 48 pacientes restantes; p = 0,02).

DISCUSION

Esta serie se compone de una cohorte de pacientes proveniente
de un centro terciario de referencia con reparacion, tanto
quirdrgica como por valvuloplastia percutanea, de la EVP aislada.
Tras una mediana de seguimiento de 27 afios, y a pesar de una tasa
promedio de supervivencia y una clase funcional favorables, el
38,6% de los pacientes precisaron reintervencion y el 12% sufrio
complicaciones cardiovasculares.

Varios estudios han publicado excelentes resultados en el caso
de los pacientes con EVP reparada®>*®, que alcanzaron una
adecuada clase funcional al término del seguimiento, como es el
caso del presente estudio, y una supervivencia semejante, o tan
solo ligeramente inferior, a la de la poblacién general*’. No
obstante, se ha detectado durante el seguimiento la aparicion de
algunas complicaciones vy, principalmente, la necesidad de
reintervenir®,

Los datos sobre la necesidad de reintervencién oscilan
ampliamente entre las distintas series publicadas®®. Kopecky
et al.%, en la serie quirirgica publicada en 1988 (191 pacientes,
24,4 afios de seguimiento), observaron que apenas un 2,6%
necesitaba reintervencién. En 2005, el mismo grupo informd
sobre una tasa de reintervencion del 53%, relacionada principal-
mente con la insuficiencia pulmonar, de una cohorte seleccionada
de 53 pacientes extraida del registro de la unidad de cardiopatias
congénitas del adulto (33 afios de seguimiento)®. Otras series
contemporaneas que publican sus resultados tras practicar una
valvuloplastia percutanea con balon ofrecen también una tasa de
reintervencion variable (2-30%), asociada sobre todo con EVP
residual®1°,

Se observa una tasa de reintervencion del 38,6% de una cohorte
de 158 pacientes (el 60% tratados con cirugia y el 40%, con
intervencion percutanea) tras una mediana de seguimiento de
27 aifios. La variabilidad de la tasa de reintervenciéon puede
explicarse por varios factores: la duracion del seguimiento dispar
entre las series, las distintas técnicas empleadas para paliar la EVP
y los criterios de evolucién para la reintervencion de las lesiones
residuales, en concreto la insuficiencia pulmonar. Ademas, algunas
series consideran reintervenciones el implante de marcapasos/
desfibriladores o las técnicas de ablacion, a diferencia de otras. En
lo que se refiere a los predictores de reintervencion, las
publicaciones inciden en las cuestiones técnicas en el momento
de la reparacidn inicial de la EVP: el empleo de parche transanular®
y valvulotomia cerrada® en el caso de los pacientes sometidos a una
intervencion quirdrgica y la proporcion del balon respecto al anillo
valvular en el de los pacientes intervenidos percutaneamente'’. En
la presente serie, a pesar de que la cohorte de cirugia da cuenta de
un mayor namero de reintervenciones, segin se ilustra en la
tabla 1, la valvuloplastia percutanea result6 un factor de riesgo de
reintervencion tras ajustar por tiempo de seguimiento. Dicho
resultado se atribuiria, sin embargo, a la asociacion que se
establece entre la necesidad de reintervenir y la precocidad del
primer procedimiento, al hecho de que la valvuloplastia percuta-

nea repondiera a una «estrategia fallida» durante la curva de
aprendizaje de la propia técnica y la seleccion del candidato.
Despierta atin mayor curiosidad larelacion de la cianosis previa a la
reparacion de la EVP con la necesidad de reintervenir.

Pese a que algunos articulos de publicaciones médicas aborden
la necesidad de reintervenir, aparecen escasos datos acerca de los
predictores de complicaciones cardiacas tras paliar la EVP. En un
informe integral publicado en 1988, Kopecky et al.* se centraron en
las complicaciones a largo plazo de sus series quirirgicas (mediana
de seguimiento, 24,3 afios) e informaron sobre los eventos
cardiovasculares sobrevenidos a 20 pacientes (10,4%): muerte
cardiovascular a 11, insuficiencia cardiaca congestiva a 2,
reintervenciones por estenosis pulmonar residual a 5 e implantes
de marcapasos a 2. Los predictores independientes de dichos
eventos fueron la edad avanzada en el momento de la reparacion y
una mayor presiéon del ventriculo derecho tanto preoperatoria
como posoperatoria. Si bien se informa de las complicaciones a
largo plazo en publicaciones recientes, no existe ningin otro
estudio que trate los factores predictivos. En la presente cohorte
contemporanea de 158 pacientes con seguimiento activo
(mediana, 27 afios) del servicio de cardiopatias congénitas de un
centro terciario de referencia, presentaron complicaciones cardia-
cas 19 pacientes (12%), en concreto muerte cardiovascular,
insuficiencia cardiaca, arritmia, accidente cerebrovascular y
embolia. El analisis multivariante identific6 la cianosis y la edad
mas avanzada en el momento de la reparacion como los factores
que con mayor probabilidad se asocian con las complicaciones
cardiovasculares tardias.

La relacion existente entre la edad mas avanzada en el
momento de la reparacion y las complicaciones cardiovasculares
indica el efecto perjudicial que ejercen la sobrecarga de presion del
VD a largo plazo y las consiguientes hipertrofia ventricular y
fibrosis miocardica. Es bien conocido que la fibrosis del VD se
produce a consecuencia de la estenosis pulmonar grave y aumenta
progresivamente con la edad hasta establecerse enteramente a la
edad de 30 o mas afios!!. Ciertos estudios recientes que han
evaluado la presencia de fisiologia restrictiva del VD en las
exploraciones con resonancia magnética cardiaca han hallado una
sblida asociaciéon con la fibrosis valorada por realce tardio de
gadolinio'?. La extensa presencia de realce tardio de gadolinio en el
VD de los adultos con tetralogia de Fallot se relacioné con algunos
marcadores clinicos adversos, como son una menor tolerancia al
ejercicio fisico y la arritmia clinica'>"!°. Actualmente la arritmia es
la causa principal en nuestro objetivo combinado de complica-
ciones cardiovasculares.

Ross-Hesselink et al.> informaron de taquicardia supraventric-
ular recurrente solo en 3 pacientes (3,3%), aunque en una
actualizacién posterior de dicha cohorte el mismo grupo'®
identificé solo a 1 paciente adicional con arritmia auricular. Los
autores no detectaron arritmias ventriculares complejas en su
cohorte de cirugia, pero comunicaron taquicardia ventricular no
sostenida en el 2% de los pacientes controlados por monitorizacion
Holter y 1 caso de muerte stbita cardiaca a los 25 afios de la
reparacion quirargica.

Rara vez se ha informado de muerte sibita cardiaca en otras
series®S,

El otro predictor de complicaciones cardiovasculares del
presente estudio es la presencia de cianosis antes de paliar la
EVP, en consonancia con la propuesta que ya hiciera el grupo
de Helen Taussig en 1963, Ademas, se identificé en este estudio
una interaccion estadisticamente significativa entre ambos
predictores, de modo que en la relacién establecida entre la
edad en el momento de la reparacion y el riesgo de complica-
ciones cardiovasculares media de algin modo la presencia de
cianosis, lo cual confiere un pronoéstico desfavorable a cualquier
edad.
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La cianosis se atribuye a un cortocircuito derecha-izquierda a
través de un FOP. Aunque apunte a una estenosis pulmonar mas
grave, a la hora de evaluar los parametros de agudizacion de la
lesion (presion sistdlica del VD y gradiente de la valvula pulmonar)
no se hall6 asociaciéon alguna con la apariciéon de complicaciones
cardiovasculares. Se especula que la cianosis refleja una peor
adaptacion miocardica a la situaciéon de sobrecarga de presion
mantenida en el periodo neonatal y durante las etapas tempranas
de vida. El mecanismo patogénico intrinseco de esta adaptacion
miocardica desfavorable (posiblemente relacionada también con la
disfuncién diastélica del VD) permaneceria tras mitigar la EVP, lo
que conduciria a una tasa mas elevada de complicaciones cardiacas
y a la necesidad de reintervenir.

Limitaciones

La principal limitacion del presente estudio reside en su
naturaleza retrospectiva. De los 211 pacientes con EVP reparada
identificados en este registro, se hacia seguimiento activo solo de
158, que por lo tanto conformaron la poblacién del estudio. La
blGisqueda de informacion se llevo a cabo principalmente en las
historias clinicas de este centro hospitalario o de los pacientes
derivados a los especialistas cardi6logos y, en algunos casos, a
partir de la historia electronica de los médicos de atencion
primaria. Si bien una pérdida del 25% en el seguimiento se
consideraria de todo punto excesiva, algunos estudios recientes
han publicado tasas de hasta un 42% de abandono asistencial de los
pacientes adultos con cardiopatia congénita, en un 8% de ellos se
prolongd durante mas de 10 afios'’. El motivo principal de la
interrupcion asistencial que dichos estudios esgrimian, con
independencia de la complejidad cardiaca, reside en que los
pacientes se sentian mejor y no creian que fuera necesario
continuar con el seguimiento.

La duracion del seguimiento difirio significativamente entre el
grupo de cirugiay el de valvuloplastia percutanea. A pesar de que la
valvuloplastia percutanea resulta predictora de la necesidad de
reintervenir, este hallazgo se fundamenta en el supuesto esta-
distico de que el riesgo de reintervencion de ambas poblaciones
permanece constante a lo largo del tiempo y, como muestran las
curvas de Kaplan-Meier, este estudio no evidencia dicho extremo.

CONCLUSIONES

Los pacientes con EVP reparada presentan un excelente
resultado posoperatorio, pero pueden aparecer complicaciones y
necesidad de reintervenir a largo plazo. La reparacion de la EVP a
una edad mas avanzada y la presencia de cianosis antes de paliar la
EVP, factores ambos que con probabilidad indican un peor perfil
miocardico del VD tras la reparacion, son predictores de un
pronostico desfavorable e identifican a una poblacion que requiere
un control mas estricto.
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(QUE SE SABE DEL TEMA?

- La EVP se considera una cardiopatia congénita de bajo
riesgo con una esperanza de vida casi normal. Sin
embargo, se ha descrito la aparicion de complicaciones a
largo plazo tras la reparacioén de la EVP.

(QUE APORTA DE NUEVO?

- Se revisaron los resultados a largo plazo de una
poblacion contemporanea de pacientes con EVP repar-
ada. Preciso reintervencion el 38% de los pacientes, y el
12% sufri6 complicaciones cardiovasculares. El hallazgo
principal del presente estudio estriba en que una edad
mas avanzada en el momento de la reparacion y, lo que
reviste mayor importancia, la cianosis previa a la
reparacion resultaron predictores independientes del
objetivo combinado de complicaciones cardiovasculares
(muerte cardiovascular, insuficiencia cardiaca, arritmia,
accidente cerebrovascular y embolia).
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