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Selection of the Best in 2016 in Congenital Heart Diseases

Seleccion de lo mejor del afio 2016
en cardiopatias congénitas

Sr. Editor:

El Gltimo afo se ha mantenido la tendencia ascendente del
namero de publicaciones en el campo de las cardiopatias
congénitas (CC) y se enfatiza cada vez mas la importancia
epidemioldgica que esta poblacion esta adquiriendo.

Respecto a estudios sobre historia natural en la era de las
intervenciones modernas, cabe destacar la publicacion de la
mortalidad en el Registro Nacional Finlandés' de pacientes
intervenidos con menos de 15 afios entre 1953 y 2009 (10.964
pacientes, seguimiento del 98%), que se compara con la poblacion
general y subdivide los resultados en 2 periodos (1953-1989 y
1990-2009): la supervivencia total fue mayor en el segundo periodo
y la insuficiencia cardiaca (IC) fue la principal causa de muerte
relacionada con la cardiopatia, que disminuy6 significativamente a
largo plazo entre los pacientes intervenidos de comunicacion
interventricular y transposicion de grandes vasos. Llama la atencion
la practica ausencia de muerte stbita de pacientes con Fallot y
transposicion de grandes vasos en el segundo periodo. Por Gltimo,
los pacientes fallecieron de enfermedades neurologicas e infeccio-
sas mas frecuentemente que los controles; también destaca una
mayor incidencia de neoplasias, sobre todo en el segundo periodo'.

Aunque la principal causa de mortalidad de los pacientes con CC
eslalC, laindicaci6n y el momento del trasplante cardiaco no estan
tan bien definidos como en otras cardiopatias. Estos pacientes
tienen menos probabilidad de recibir un desfibrilador o asistencia
ventricular o de que los incluyan en lista de espera urgente, y su
mortalidad en lista de espera es mayor. Estos problemas
especificos han motivado que la American Heart Association
publique un documento cientifico’> en el que se analizan las
caracteristicas peculiares de los pacientes con CC de cara a un
trasplante, como son una anatomia compleja que frecuentemente
requiere cirugia adicional, la alta sensibilizacién anti-HLA o la
dificultad de accesos vasculares, entre otros. Se revisa también
la evidencia del tratamiento con asistencia ventricular en CC y se
proponen estrategias terapéuticas para mejorar el resultado del
trasplante, incluido un cambio de consideracion del criterio de
urgencia en lista especifico para estos pacientes.

Respecto a la muerte sabita, se ha publicado, entre otros, un
metandlisis de desfibriladores en CC, con 2.162 pacientes y
seguimiento de 3,6 + 0,9 afios, en el que los porcentajes de descarga
apropiada en prevencion primaria y secundaria fueron del 22 y el 35%
respectivamente, el 25% de los pacientes recibieron terapias inapro-
piadasy el 26% de los individuos sufrieron complicaciones derivadas del
desfibrilador automatico implantable. Todo ello sefiala la necesidad de
continuar mejorando los esquemas de estratificacion e implante.

En otro orden de cosas, hay cada vez mas conciencia de la
relevancia que en CC tienen los aspectos psicosociales, reproduc-
tivos o la afeccion extracardiaca. Destaca un trabajo dirigido a la
caracterizacion de la afeccion cerebral en estos pacientes: los
factores genéticos o epigenéticos, las secuelas de la propia

enfermedad como la cianosis grave o incluso las intervenciones
terapéuticas se interrelacionan en el neurodesarrollo en edad fetal
e infantil, con consecuencias también en la edad adulta, cuando la
evolucion de la propia enfermedad, la aparicion de IC o arritmias y
las comorbilidades contribuyen también al dafio cerebral en forma
de enfermedad neurovascular®. Este articulo provee, ademas,
interesantes direcciones futuras de investigacion traslacional para
mejorar el pronoéstico y la calidad de vida en este aspecto. Respecto
a la afeccion multisistémica de la circulaciéon univentricular, se han
publicado varios trabajos sobre su correlaciéon con la hemodina-
mica de la circulacion de Fontan y sobre la prevalencia de fibrosis
hepatica, pero atin no se han trasladado a un esquema terapéutico
concreto. También queremos comentar un trabajo que, pese a su
pequefio tamafio muestral y su caracter unicéntrico, presenta una
nueva opcion terapéutica para la bronquitis plastica mediante una
técnica de embolizacion percutanea para reducir el flujo linfatico al
parénquima pulmonar, y comunica que 15 de los 17 pacientes
tratados presentaron una significativa mejoria de los sintomas®.
Puesto que se trata de una complicacion de la fisiologia
univentricular con alta morbimortalidad, este nuevo tratamiento
podria suponer un gran avance, pendiente de confirmacién en un
mayor namero de pacientes y con seguimiento mas largo.

Respecto a las técnicas de imagen, sin duda la resonancia
magnética nuclear constituye una importante herramienta de
diagndstico, estratificacion de riesgo y planificacion del trata-
miento. Una reciente revisién® repasa los nuevos avances
aplicados al tratamiento de las CC, como son las técnicas de
imagen de flujo en 3D, que permiten conocer mejor la
fisiopatologia, o las técnicas de caracterizacién tisular, en
concreto el mapeo T;, que se ha asociado con parametros
clinicos en Fallot o ventriculo derecho sistémico. También hace
hincapié en la utilizacion juiciosa de los contrastes con gadolinio
en pacientes que van a necesitar a lo largo de su vida muchas
exploraciones desde edades tempranas®.

Para concluir, este aflo sigue siendo evidente la escasez de
estudios aleatorizados con gran niimero de pacientes en el ambito
de las CC, y buena parte de los trabajos son retrospectivos y
unicéntricos, de modo que este campo continia teniendo un
enorme potencial para investigaciones futuras.
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La arritmologia clinica es un area indispensable tanto para el
electrofisidlogo como para el cardidlogo: el primero, para evitar
convertirse en un técnico y el segundo, para entender integra-
mente la especialidad. Las guias clinicas reafirman esta idea al
tiempo que se consigna una actitud intervencionista cada vez mas
establecida en todo el espectro de arritmias. Este concepto se
ilustra claramente en la interacciéon arritmia-miocardiopatia/
disfuncién ventricular. Un 10-50% de los pacientes con insufi-
ciencia cardiaca presentan fibrilacién auricular (FA), y se reconoce
el potencial agravamiento de la funcidon ventricular por un
inadecuado control de frecuencia. En pacientes con extrasistolia
ventricular (EV), frecuentemente remitidos para evaluacion
electrofisiol6gica, varios estudios han mostrado una incidencia
entre el 9y el 34% de miocardiopatia inducida por arritmia. Aunque
el conocimiento de su fisiopatologia sigue siendo incompleto,
se reconoce como factor predictor fundamental una elevada
carga total de extrasistolia, definida como un nimero > 10.000-
25.000 EV diarios (un 10-24% del total de complejos), asi como
ciertas caracteristicas clinicas (sexo masculino, elevado indice de
masa corporal), electrocardiograficas (anchura del QRS del EV
> 153 ms) o anatémicas (origen del EV distinto del tracto de salida
ventricular)'. Aunque se desconocen la incidencia y la prevalencia
de la miocardiopatia inducida por arritmias, debe enfatizarse su
identificacion precoz, dada la excelente respuesta al tratamiento,
generalmente intervencionista. Por otro lado, sigue sin estable-
cerse una correlacion entre el consumo cronico de productos con
cafeina y la cuantia de la ectopia auricular y ventricular.

El continuo aumento de la prevalencia de la FA representa un
reto sanitario de primera magnitud. Los 3 pilares basicos de su
tratamiento incluyen anticoagulacion, control del ritmo y control
de frecuencia®. La evidencia reciente incide en la utilidad de reducir
o modificar los factores de riesgo, por ejemplo la significativa
disminucion de carga arritmica de FA asociada a una reduccion de
peso mantenida a largo plazo. En un mismo plano, el estudio
CARDIO-FIT analiz6 el impacto del estado de forma cardiorrespi-
ratoria en las recurrencias de arritmia en individuos obesos con
FA®. La mejora en la capacidad para el ejercicio fisico lograda
mediante un programa especifico de entrenamiento redujo las
recurrencias, y este beneficio se sumaba al obtenido a través de
la disminucién de peso: el incremento en 1 MET representaba una
disminucion del 9% en las recurrencias. Por otro lado, se confirma
en varios estudios la relacion dependiente de la dosis entre
el ejercicio fisico y la FA, asi como el efecto aditivo de ciertos
factores de riesgo, y se observd que mas de 2.000 h de
entrenamiento de resistencia vigoroso acumuladas durante la
vida, la estatura alta (> 179 cm), la obesidad abdominal (> 102 cm

los varones u 88 cm las mujeres) y el sindrome de apnea del suefio
se asociaban con FA®. El papel del ejercicio fisico de resistencia
practicado de manera intensiva puede ser también proarritmico a
nivel ventricular, y ocasiona en sujetos predispuestos cambios
anatomofuncionales en el ventriculo derecho detectables
mediante técnicas de imagen, especialmente tras ejercicio, que
se asocian con arritmias ventriculares de potencial riesgo vital.

La terapia de anticoagulacion oral en la FA contin(ia en expansion,
si bien sigue infrautilizada en el anciano y otros subgrupos de mayor
riesgo hemorragico. En muchos de estos casos cabe plantearse ya
alternativas como el cierre percutaneo de la orejuela izquierda. Por
otra parte, ya esta comercializado el primer agente de reversion
especifico (idarucizumab, Praxbind) para el dabigatran. Descono-
cemos el impacto clinico que esta disponibilidad proporciona.

La historia clinica y el ECG son los pilares de la estratificacion de
riesgo arritmico: solo se encuentra lo que se busca. En pacientes con
sindrome de Brugada sin antecedentes de parada cardiaca, se ha
descrito como marcador de riesgo vital una onda S > 0,1 mV o
> 40 ms en D-I°. Para este sindrome, también se ha confirmado
recientemente la utilidad de la quinidina en la disminucién de las
arritmias ventriculares malignas. El término «repolarizacion pre-
coz» se usa desde hace 50 afios, pero ha sido en la tltima década
cuando se ha asociado a la muerte stbita. Finalmente, en 2015 se ha
consensuado su definicion, lo que permite una correcta caracteri-
zacion de este hallazgo del ECG para la investigacion clinica. Los
avances en genética son y seran determinantes también en el campo
de la arritmologia, y diversos estudios contindan avalando el
beneficio clinico de la terapia farmacologica especifica de gen. La
susceptibilidad genética influye en aspectos determinantes de
la fisiopatologia de muchas arritmias cardiacas, y es previsible que
su importancia se acreciente conforme aumenta el énfasis
preventivo en el enfoque de los trastornos del ritmo®.
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