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Se revisan los avances acontecidos durante el periodo
comprendido entre julio 2004 y julio 2005 en el campo de
la cardiologia pediatrica y las cardiopatias congénitas, en
los aspectos diagndsticos, de tratamiento médico, inter-
vencionismo terapéutico y cirugia.

Dentro de los avances diagnésticos se analizan los
nuevos métodos de diagndstico por imagen con la eco-
cardiografia tridimensional, la resonancia magnética, la
tomografia computarizada y el Doppler tisular.

En el campo de la cardiologia fetal destacan los avan-
ces en el intervencionismo fetal en cuanto a la valvulo-
plastia adrtica o pulmonar y también la septostomia con
balén cuando hay un cierre precoz o restriccion del fora-
men oval.

En cuanto a la cardiologia intervencionista, destaca la
aplicacion de las técnicas percutaneas en las cardiopa-
tias congénitas del adulto, para resolver problemas deri-
vados de una cirugia previa, asi como también las nove-
dades en los dispositivos para el cierre percutaneo de las
comunicaciones interventriculares musculares o membra-
nosas.

En cuanto a cirugia, destacan los avances en los con-
ductos valvulados y las nuevas técnicas de translocacién
aodrtica en los pacientes con transposiciéon compleja de
las grandes arterias.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Cardiologia
pedidtrica. Diagndstico. Tratamiento.

Progress in Pediatric Cardiology
and Congenital Heart Defects

We present a review of progress reported in the fields
of pediatric cardiology and congenital heart disease bet-
ween July 2004 and July 2005. The review covers diag-
nosis, medical treatment, interventional cardiology, and
surgery. Among advances in diagnosis, we highlight new
diagnostic imaging methods such as three-dimensional
echocardiography, magnetic resonance imaging, CT an-
giography, and tissue Doppler imaging. In the area of fe-
tal cardiology, we focus on advances in fetal interven-
tions, such as percutaneous aortic valvuloplasty,
percutaneous pulmonary valvuloplasty, and intact or res-
trictive atrial balloon septostomy. In interventional cardio-
logy, we highlight advances in the application of percuta-
neous techniques to adult congenital heart disease to
help solve problems resulting from previous surgery, and
we review new devices for enabling the percutaneous clo-
sure of muscular and membranous ventricular septal de-
fects. In cardiac surgery, a number of developments in
valved conduits and in aortic translocation in patients with
complex transposition of the great arteries are of particu-
lar interest.

Key words: Pediatric cardiology. Congenital heart disea-
se. Diagnosis. Therapy.

INTRODUCCION

En este articulo se analizan los avances y las nove-
dades publicados durante el periodo de julio de 2004 a
julio de 2005 en el campo de la cardiologia pediatrica
y las cardiopatias congénitas.
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Se hace referencia a los nuevos métodos de diagnds-
tico en cuanto a técnicas de imagen, tanto de la eco-
cardiografia tridimensional (3D), como de la resonan-
cia magnética (RM) y del Doppler tisular.

También se comentan algunos avances en el campo
del intervencionismo fetal respecto a las indicaciones
y técnicas empleadas.

Se revisan las novedades en cardiologia intervencio-
nista en cuanto a los nuevos dispositivos para el cierre
de las comunicaciones interventriculares y de comuni-
caciones vasculares an6malas, y también las dltimas
publicaciones respecto al tratamiento quirtirgico en las
cardiopatias congénitas.
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ABREVIATURAS

BB: bloqueadores beta.

CC: cardiopatia congénita.

CIA: comunicacién interauricular.

CIV: comunicacidn interventricular.

EEF: estudio electrofisiolégico.

FA: fibrilacién auricular.

FEVD: fraccién de eyeccidn del ventriculo derecho.

FO: foramen oval.

HAP: hipertension arterial pulmonar.

ICC: insuficiencia cardiaca congestiva.

MD: miocardiopatia dilatada.

RM: resonancia magnética.

SHCI: sindrome de hipoplasia de las cavidades
izquierdas.

SQTL: sindrome del QT largo.

TC: tomografia computarizada.

TAV: taquicardia auriculoventricular.

TGA: transposicién de grandes arterias.

VD: ventriculo derecho.

VI: ventriculo izquierdo.

WPW: Wolf-Parkinson-White.

AVANCES EN TECNICAS DE IMAGEN

La introduccién de una nueva tecnologia, o incluso
la utilizacién de un nuevo método basado en técnicas
ya existentes, conlleva la demostraciéon de su utilidad
y, a la vez, de las mejoras o ventajas que comporta.

Ecocardiografia Doppler

En el campo de la ecocardiografia Doppler, la apari-
cion del Doppler tisular, la ecocardiografia 3D, etc., ha
dado lugar a la publicacién de una serie de articulos
que ha puesto de manifiesto tanto su utilidad como sus
posibles indicaciones y ventajas en comparacién con
la ecocardiograffa bidimensional (2D)-Doppler con-
vencional. En cualquier caso, no debemos olvidar que
la disponibilidad de estas nuevas tecnologias no abarca
todos los laboratorios de ecocardiografia, por lo que
en la prictica clinica resultan especialmente interesan-
tes los trabajos en los que se intenta obtener el maxi-
mo rendimiento de la aplicacién de técnicas sistema-
ticas.

El ventriculo derecho (VD) tiene un papel muy es-
pecial dentro del mundo de las cardiopatias congéni-
tas, especialmente cuando actia como ventriculo sis-
témico o cuando ha sido sometido a agresiones
quirdrgicas que pueden alterar su funcionalismo. Es,
pues, importante disponer de una metodologia que
permita detectar y cuantificar alteraciones, tanto de su
funcidn sistélica como diastdlica. Ello no es una tarea
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facil, dada la especial geometria de esta cavidad.
Ciertamente, a diferencia de lo que ocurre con el ven-
triculo izquierdo (VI), no es posible calcular la frac-
cién de eyeccion del VD (FEVD) a partir de la aplica-
cion de una formula matemadtica sencilla, basada en
didmetros obtenidos por ecocardiografia en modo M o
2D. La RM ha demostrado ser la técnica mas fiable
para el estudio del VD, pero su préctica, especialmen-
te en nifios (;sedacidon?, disponibilidad, traslado, cos-
te, etc.) puede presentar ciertas dificultades, por lo
que resultan de especial interés los estudios en los que
se compara la informacién obtenida con dicha técnica
con la obtenida a través de la aplicacion de la ecocar-
diografia 2D-Doppler, el Doppler tisular, la ecocar-
diografia 3D, etc.

En cuanto a la ecocardiografia en modo M y 2D po-
demos mencionar el trabajo de Li et al', donde se eva-
lué el acortamiento longitudinal del ventriculo sistémi-
co (morfolégicamente derecho) medido a través del
desplazamiento del anillo tricuspideo, en pacientes
que se habfan sometido a una intervencién de Mus-
tard, y se correlacion6 con el consumo maximo de oxi-
geno con ejercicio. Se observd que, en comparacion
con un grupo control, el desplazamiento longitudinal
estaba reducido, tanto en situacion basal como después
de la administracion de dobutamina; asimismo, el ana-
lisis multivariable demostré que dicho acortamiento
era el Unico predictor independiente de la capacidad de
ejercicio. Los autores concluyeron que dicho indice
debe ser considerado en la valoracién periddica de este
tipo de pacientes.

Salehian et al?, considerando el cdlculo de la FEVD
por RM como el patrén de referencia para la valora-
cion de la funcién ventricular derecha, llevaron a cabo
un estudio retrospectivo en 29 pacientes con un ventri-
culo sistémico morfoldgicamente derecho (11 con
transposicion corregida de los grandes vasos y 18 con
transposicién de los grandes vasos tras correccién fi-
sioldgica por la técnica de Mustard o de Senning), a
los cuales, tras practicar un ecocardiograma 2D-Dop-
pler determinaron el «indice de funcién miocardica del
VD o indice Tei» (RVMPI, Right Ventricular Myocar-
dial Performance Index) (fig. 1); observaron que habia
una fuerte correlacion negativa entre el RVMPI y la
FEVD medida por RM (r = -0,82; p < 0,01) y que la
FEVD podia ser estimada mediante la férmula: 65% —
(45,2 x RVMPI), llegando a la conclusién de que el
MPI podia ser utilizado en pacientes con ventriculo
sistémico, morfolégicamente derecho, para valorar su
funcion sistélica. Sin duda son necesarios nuevos estu-
dios de tipo prospectivo, y con un mayor nimero de
pacientes, que confirmen dicho hallazgo.

Otra técnica de mds reciente introduccién y que em-
pieza a demostrar su papel en la valoracion funcional
del VD de los pacientes con una cardiopatia congénita
(CC) es el Doppler tisular, ya sea de forma aislada o en
combinacion con la ecocardiografia 2D-Doppler con-
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VPl = (a-b)b
IRT =¢c~-d
ICT=(a-b)-IRT

Fig. 1. Célculo del RVMPI (Right Ventricular Myocardial Performance
Index). A: Registro por ecocardiografia Doppler continua de la regurgi-
tacion tricuspidea (vélvula auriculoventricular sistémica) en un pacien-
te con D-Transposicion de los grandes vasos que habia sido sometido
a una correccion fisiolgica tipo Mustard. B: el mismo paciente que en
A. Registro por ecocardiografria Doppler pulsado del flujo a través del
tracto de salida ventricular derecho.

a: corresponde al intervalo entre el inicio y el cese de la insuficiencia
tricuspidea. b: corresponde al tiempo de eyeccion del ventriculo sisté-
mico morfolégicamente derecho.

ICT: tiempo de contraccidn isovolumétrica; IRT: tiempo de relajacion
isovolumétrica.

Tomada de Salehian et al>.

vencional. Asi, por ejemplo, Harada et al* observaron
que en niflos con una tetralogia de Fallot corregida qui-
rurgicamente, las velocidades tisulares, tanto sistdlicas
(S’), como diastdlicas (E’, A’), medidas en el anillo tri-
cuspideo y en comparacién con un grupo control, eran
menores. Asimismo, observaron que habia un menor
incremento de las velocidades tisulares sistdlicas con el
ejercicio, lo que era mas evidente en presencia de una
insuficiencia pulmonar severa. El cambio en el pico
sistélico de velocidad tisular con el ejercicio mostraba
una buena correlacién con el dP/dt ventricular derecho
obtenido a partir de la curva del registro por Doppler
continuo de la insuficiencia tricuspidea. Concluyeron
que en pacientes con una tetralogia de Fallot corregida,
esta técnica podia ser util para valorar el efecto del
ejercicio sobre el ventriculo derecho; asi, un incremen-
to insuficiente de las velocidades tisulares sistélicas du-
rante el esfuerzo podia ser expresioén de una alteracion
del funcionalismo ventricular derecho y de la repercu-
sion de la insuficiencia pulmonar sobre €l.

En el campo de la ecocardiografia 3D, nuevos arti-
culos han aportado informacién sobre la utilidad de di-
cha técnica en el estudio de las CC, y especialmente
de los defectos septales*. Ciertamente, en el estudio de

las comunicaciones interauriculares (CIA), y dado que
la ecocardiografia 3D permite una mejor visualizacién
y cuantificacién del drea del defecto’, parece que pue-
de ser especialmente util para valorar las posibilidades
de cierre percutdneo o, una vez indicado éste, para fa-
cilitar la colocacién del dispositivo oclusor®’. Més
aun, su capacidad para proporcionar una imagen casi
real del dispositivo puede facilitar la valoracién de su
correcta o incorrecta implantacién y/o de una posible
deformacién que éste pueda causar sobre las estructu-
ras vecinas como, por ejemplo, la aorta.

La deteccién prenatal (a poder ser dentro de las pri-
meras 20-22 semanas de gestacién) de una posible
CC, a través de la ecocardiografia fetal, es un reto im-
portante, pero muchas veces dificil de realizar. La in-
troduccién de innovaciones tecnoldgicas que mejoren
la calidad de las imdgenes fetales es un elemento fun-
damental. La ecocardiografia 3D utilizando informa-
cién obtenida a partir del Doppler tisular (no se dispo-
ne de sefial electrocardiografica), para sincronizar la
reconstruccion de la imagen tridimensional en relacién
con el ciclo cardiaco, parece que puede proporcionar
imdgenes dindmicas 3D de alta calidad®.

Resonancia magnética

Otra técnica que ya ha demostrado su utilidad en el
terreno de las de las CC es, sin duda, la RM con todas
sus posibilidades: secuencias spin-echo, secuencias
gradient-echo, secuencias gradient-echo ultrarrapidas,
mapa de velocidades del flujo por andlisis de fase, etc.,
de tal modo que, especialmente en adultos y sobre
todo en pacientes con una CC compleja operada, se ha
convertido en una exploracién de gran ayuda y a veces
fundamental.

Como hemos citado previamente, en la valoraciéon
morfoldgica y funcional del VD, la RM se considera el
patrén de referencia con que comparar cualquier nueva
técnica o metodologia. A ello hay que afiadir la publi-
cacion, en pacientes con una CC, de nuevos estudios
en los que se valora la informacién obtenida a través
de la inyeccién de contraste paramagnético, gadolinio-
DTPA, y el estudio por RM de las zonas con realce
tardio en las paredes del VD. Babu-Narayan SV et al’
estudiaron a 36 pacientes con una transposiciéon com-
pleta de los grandes vasos y cirugia de redireccion au-
ricular, y observaron que en 22 habia realce tardio con
gadolinio en las paredes del ventriculo sistémico, mor-
folégicamente derecho, y que la extensién de dicha
captacion se correlacionaba con la edad, la disfuncién
ventricular, algunos pardmetros electrofisioldgicos y
ciertos eventos clinicos, como arritmias y/o sincope.
Asf pues, y como ya ha sido puesto de manifiesto en
otras cardiopatias, como la miocardiopatia hipertréfi-
ca, la RM con inyeccién de gadolinio y valoracién de
las zonas con realce tardio podria también tener un va-
lor pronéstico en este tipo de pacientes.
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Tomografia computarizada con multidetector

La indicacién de la practica de una tomografia com-
putarizada (TC) con multidetector puede estar en rela-
cién con el tipo de anomalia cardiaca o con la presen-
cia de contraindicacion a la practica de una RM, como
ocurre en pacientes portadores de un marcapasos o de
un desfibrilador automdtico implantable. En el primer
caso, la TC con multidetector ha demostrado ser espe-
cialmente util en el estudio de las enfermedades coro-
narias'®!!, si bien en nifios pequefios, la frecuencia car-
diaca elevada puede dificultar la obtencion de
imagenes de buena calidad. Cuando se utiliza en lugar
de la RM, es necesario comprobar que la informacién
obtenida es superponible a ésta, tanto en el dmbito
anatémico, como funcional'?, a la vez que recordar la
dosis de irradiaciéon que dicha técnica comporta, lo
que debe limitar su indicacion.

En general, los trabajos de correlacién entre TC y
RM han mostrado una buena concordancia entre la in-
formacién obtenida por ambos métodos, pero cabe ci-
tar el trabajo de Hager et al'3, en el que se comparan
los didmetros de la aorta tordcica en pacientes adultos
con una coartacién aédrtica (la mayoria de ellos tras co-
rreccién quirudrgica) obtenidos por TC helicoidal y
RM. Los autores observaron una tendencia hacia unas
cifras ligeramente inferiores (como media) en las me-
diciones obtenidas por RM (1,2 mm), pero en casos
concretos la diferencia alcanzé los 9 mm. Légicamen-
te, ello es importante y debe tenerse en cuenta en la
valoracién periddica de este tipo de pacientes a través
de técnicas de imagen.

CARDIOLOGIA FETAL

Intervencionismo cardiaco fetal

Junto con el avance en el diagndstico de las CC in-
trauterinas, cabe resaltar los avances en intervencionis-
mo fetal como un método para modificar la historia
natural de la cardiopatia y prevenir el hidrops.

En este aspecto, es interesante el trabajo de Two-
retzky y Marshall'¥, donde se comentan diversos as-
pectos de esta técnica y se proporciona una idea de la
dificultad para llevarla a cabo: acceso al feto, anestesia
materna, equipamiento necesario, asi como de sus po-
sibles complicaciones. El acceso al feto puede reali-
zarse por via percutdnea, guiada por ecocardiografia, a
través de la pared abdominal materna, el utero, el feto
y el corazén fetal, o a través de una laparotomia mater-
na, exponiendo el tdtero y desde alli, por via percuté-
nea, acceder al feto.

El intervencionismo fetal en la actualidad queda li-
mitado a las cardiopatias siguientes (Huhta et al'5):

— Sindrome de hipoplasia de cavidades izquierdas
(SHCI) con foramen oval (FO) atrésico o restrictivo.
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— Estenosis adrtica critica.
— Estenosis pulmonar critica con FO restrictivo.

En el SHCI con cierre precoz o restriccion del FO se
produce un aumento de la presién vascular pulmonar
fetal que condiciona un mal prondstico en el nacimien-
to. En estos casos se puede intentar una apertura o di-
latacién del FO (septostomia con balén) intrauterino;
Marshall et al'® lo intentaron en 7 fetos, lograndolo en
6, pero hubo una muerte fetal posprocedimiento y 4
muertes neonatales. Los autores concluyen que, aun-
que la septostomia se puede realizar con seguridad
para la madre, los resultados todavia no son optimos y
es necesario mejorar los aspectos técnicos para lograr
la descompresion de la auricula izquierda.

En la estenosis adrtica critica diagnosticada en la
época fetal, la valvuloplastia adrtica serviria para me-
jorar el flujo en el VI y promover su crecimiento. Los
criterios de seleccién para realizarla serfan: védlvula
adrtica estendtica, pero permeable; VI adecuado; val-
vula mitral normal; flujo retrégrado en el arco adrtico
y shunt izquierda derecha en el FO (Huhta et al'S).
Tworetzky et al'” realizaron una dilatacion adrtica a 20
fetos de 24 afectados de estenosis adrtica critica (21-
29 semanas de gestacién) y consiguieron una dilata-
cién efectiva en 14, demostrando en el seguimiento
una clara diferencia en el tamafio del VI entre los fetos
en los que no se logré abrir la vdlvula (con detencién
del crecimiento) y los casos en los que la valvuloplas-
tia fue efectiva. Para que la valvuloplastia sea efectiva
serd necesaria una posicioén fetal adecuada que favo-
rezca la puncién (con o sin laparoscopia).

Otra indicacién para la préctica de una valvuloplas-
tia podria ser la estenosis pulmonar critica cuando se
acompafia de FO restrictivo. En estos casos, el aumen-
to de la presion auricular derecha condiciona la apari-
cién de hidrops, lo cual podria evitarse con una valvu-
loplastia pulmonar.

En conclusion, el intervensionismo cardiaco fetal
estd en vias de desarrollo y para que avance es necesa-
rio que mejore la tecnologia (Huhta et al'®):

— Laser: la perforacion del septo auricular con laser
cuando es muscular y no es posible la dilatacién con
baldn. Se ha realizado en animales, pero no se ha pro-
bado en humanos.

— Catéteres mas pequeflos que permitan actuar en
edades de gestacion mds tempranas.

— Endoscopia: visualizar directamente la vdlvula
puede ayudar a valorar si es permeable o no.

Recomendaciones tras el diagndstico
de cardiopatia fetal

Cuando se diagnostica una CC fetal, el cardi6logo
prenatal requiere habilidad para dar la informacién y
debe basarse no sélo en el pronéstico de la cardiopatia,
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sino también en la edad gestacional, los potenciales
cambios, las malformaciones asociadas y los resulta-
dos conocidos del tratamiento. El consejo efectivo es
tan importante como llegar al diagndstico correcto; en
este sentido es interesante el trabajo de Allan y Hug-
gon'8, en el que realiza una escala de valoracién de las
CC segtn su prondstico y evolucién (tabla 1), con una
puntuacién de 1 la menos severa, entre 3 y 6 las que
pueden ser reparadas aunque con dificultad hacia una
anatomia normal, y del 7 al 10 las mds complejas (ge-
neralmente univentriculares). Es una tabla orientativa
que pretende ayudar al facultativo a dar la mejor op-
cién de prondstico y tratamiento.

AVANCES EN DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO
MEDICO

El diagnéstico de una miocarditis puede ser dificil,
dado que por ecocardiografia lo inico que apreciamos
es una dilatacién del VI con una disminucién de la
fraccion de eyeccion, lo mismo que podemos observar
en una miocardiopatia dilatada (MD) En este aspecto
es interesante el articulo de Soongswang et al', en el
que se valora el uso de las troponinas cardiacas T
(cTnT) como un indicador no invasivo para el diagnos-
tico de miocarditis en el nifio. Se clasifica a los pacien-
tes en 3 grupos: uno con sospecha clinica de miocardi-
tis, otro con el diagndstico de MD y un tercero con CC
tipo comunicacién interventricular (CIV), en fase de
insuficiencia cardiaca congestiva (ICC), con un total
de 43 casos; los autores demuestran que los valores de
c¢TnT eran significativamente mas altos en los casos de
miocarditis aguda, con un punto de corte para el diag-
néstico de 0,052 ng/ml.

Por otro lado, también parece interesante un estudio
realizado por Cohen et al*® que valoran si la determi-
nacién de los valores plasmadticos de propéptido na-
triurético cerebral aminoterminal (N-BNP) permite di-
ferenciar entre una ICC y una neumopatia en lactantes
con dificultad respiratoria aguda que acuden a urgen-
cias, asi como si dichos valores son titiles para valorar
el efecto del tratamiento en lactantes con esta enferme-
dad. En este estudio se analizan los valores en 17 lac-
tantes con ICC y se comparan con los 18 que ingresan
por neumopatia y 13 controles, detectando que en los
primeros los valores de N-BNP fueron significativa-
mente mds altos (mediana 18,452 pg/ml; limites
5,736-99,700) que en los nifios con neumopatia (me-
diana 311 pg/ml; limites 76-1.341), o que en los con-
troles sanos (mediana 89 pg/ml; limites 88-292). As{
pues, segtn los autores, el limite de N-BNP que servi-
ria para diferenciar entre un lactante cardiépata de uno
con neumopatia estarfa en 2.940 pg/ml, y por encima
de esta cifra el valor predictivo positivo en un paciente
cardidépata es del 100%. Ademds, también observan un
descenso significativo de los valores del N-BNP en los
casos con ICC después del tratamiento. Estos hallaz-

TABLA 1. Escala de cardiopatias congénitas, en la
que el 1 es el de mejor prondstico y el 10, el de peor

1. CIV pequefia
Estenosis pulmonar ligera
2. Clv
CIV moderada
Estenosis aortica ligera
3. Estenosis pulmonar severa
CIV grande
Estenosis adrtica moderada
Tetralogia de Fallot
Transposicion grandes arterias simple
Transposicion corregida de grandes arterias (simple)
4. Defecto septal AV
Coartacidn aértica
Doble salida del ventriculo derecho (algunas formas)
Retorno venoso andémalo total de venas pulmonares
Ebstein
5. Truncus
Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar
Atresia pulmonar con septo integro (algunas formas)
6. Estenosis adrtica severa
Doble salida del ventriculo derecho
Transposicion grandes arterias compleja
Transposicion corregida de grandes arterias (compleja)
7. Atresia tricuspidea
Ventriculo dnico
8. Atresia pulmonar con CIV (algunas formas)
Atresia mitral
Ebstein severo con cardiomegalia
Estenosis adrtica critica
9. Hipoplasia cavidades izquierdas
Isomerismo derecho
10. Defecto septal AV con isomerismo izquierdo
Todas las cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca
Disfuncion miocardica con insuficiencia cardiaca intrauterina

AV auriculoventricular; CIV: comunicacion interventricular.

gos permitirian tener un nuevo pardmetro para el diag-
noéstico rdpido y preciso en un servicio de urgencias
pediatricas ante el lactante con dificultad respiratoria
aguda, asi como también para valorar la mejoria de la
funcién cardiaca en los lactantes con ICC.

Tratamiento médico

Respecto al tratamiento inmunodepresor en las mio-
carditis, varios estudios en adultos demuestran que no
es efectivo, en nifios hay mads discusion y hay pocos
casos descritos. Gagliardi et al?! hacen un estudio
prospectivo en 114 nifios con MD. Realizan una biop-
sia y los dividen en 3 grupos segun la histologia: gru-
po A (miocarditis aguda con células inflamatorias);
grupo B (miocarditis borderline) y grupo C (sin mio-
carditis). Junto con el tratamiento convencional, en los
grupos A y B asocian inmunodepresores (ciclosporina
y prednisona) durante 6 meses y, segiin la evolucién
histolégica posterior, suspenden el tratamiento o lo
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prolongan hasta 1 afio. La supervivencia fue del 96%
al ano y del 83% a los 13 afios en los grupos A y B,
frente al 61% al afio y el 32% a los 13 afios en el gru-
po C. En cuanto al trasplante cardiaco o muerte: grupo
A 1/35 (3%), grupo B 10/35 (29%), grupo C 30/44
(68%). En los grupos A y B la recuperacién de la frac-
cién de eyeccion fue parcial o completa en los prime-
ros 6 meses, pero no en el grupo C.

Estos autores concluyen que la mejor supervivencia
a largo plazo de estos nifios probablemente fue debida
a la inmunodepresioén. Es un estudio interesante, pues
es una serie larga (114 casos pediétricos), pero no es
un estudio doble ciego donde se compare a los trata-
dos con immunodepresién con los tratados con trata-
miento convencional y en el que la decisién del trata-
miento se basa en la biopsia, la cual no estd exenta de
riesgos. Entre los riesgos del tratamiento inmunode-
presor estd una posible persistencia de la infeccién vi-
ral y en el estudio no consta si se valora la persistencia
del virus con proteina C reactiva y serologfa.

Otro tema interesante es la utilizacién del enalapril
para la prevencioén de la dilatacién adrtica en pacientes
con sindrome Marfan, tal como se refiere en el articulo
publicado por Yetman et al??, donde se incluy6 de for-
ma prospectiva a 58 pacientes con afeccidn cardiovas-
cular. Su edad media era de 12 afios y se realiz6 un se-
guimiento de 3 afios. A 32 se les administr6 enalapril
(2,5 mg/ 2 veces al dia); a 24, atenolol (nifios con peso
> 12,5 kg, en una dosis inicial de 1 mg/kg/dia); y a 2,
propanolol (peso < 12,5 kg, en una dosis de 1 mg/kg/2
veces al dia). Los autores constataron que el grupo tra-
tado con enalapril presentaba una mejoria de los para-
metros valorados (distensibilidad adrtica, reduccién
del indice de rigidez), asi como un menor incremento
del didmetro de la raiz adrtica. En cualquier caso, se-
rdn necesarios nuevos estudios que confirmen estos re-
sultados.

Respecto al tratamiento de la hipertensién arterial
pulmonar (HAP) en nifios, la prostaciclina ha demos-
trado una reduccién de la mortalidad y una mejoria de
los sintomas funcionales, pero su administracion en
forma de infusién intravenosa continua limita su indi-
cacion en nifios. El bosentano (un bloqueador de los re-
ceptores A y B de la endotelina) se administra por via
oral y ha demostrado su efecto beneficioso en adultos y
nifios. Sobre este aspecto trata el trabajo de Rosenz-
weig et al*, que estudiaron a 86 nifios con HAP arterial
idiopdtica, asociada a cardiopatia congénita o a conec-
tivopatia, con clase funcional (OMS) I-1V, a los cuales
administrd bosentano solo o asociado con un prostanoi-
de. La mediana de tratamiento fue 14 meses (2-28 me-
ses). En un 46% mejor6 la clase funcional, mientras
que en el 44% no se modificé. La presion arterial pul-
monar y las resistencias pulmonares disminuyeron de
forma significativa durante el tratamiento. La supervi-
vencia al afo fue del 98% y a los 2 afios del 91%. Los
autores concluyen que el bosentano administrado solo
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o asociado con un prostanoide es seguro y puede ser
eficaz para tratar la HAP en el nifio.

Por otro lado, respecto al tratamiento con bosentano
en los casos de HAP severa y sindrome de Eisenmen-
ger, es interesante un estudio reciente de Apostolopou-
lou et al** en el que se valora el tratamiento con bosen-
tano en 21 pacientes con HAP y cardiopatia (reparada
0 no), 15 con sindrome de Eisenmenger. Los pacientes
estaban en clase funcional II-IV y recibieron bosenta-
no durante 16 semanas. Con el tratamiento hubo una
mejoria de la clase funcional, la capacidad de ejercicio
(duracién ejercicio en cinta rodante, test de marcha de
6 min y consumo maximo de O,) y de los pardmetros
hemodindmicos (la presion arterial pulmonar media
pasé de 87 + 4 a 81 + 4 mmHg, el gasto cardiaco pul-
monar pasé de 3,2 0,4 a 3,7 + 0,5 I/min/m?y la rela-
cién flujo pulmonar/flujo sistémico pasé de 1,2 +0,2 a
1,4 = 0,2, asi como también del indice de resistencias
vasculares pulmonares). Respecto a este tema, destaca
también el trabajo de Christensen et al*®, que hacen un
estudio retrospectivo en 9 pacientes con sindrome de
Eisenmenger y clase funcional III-1V, a los que tratan
con bosentano; estos autores consiguen una mejoria en
6 de ellos (67%), con un aumento de la clase funcional
y un incremento en la saturacién de O,del 79 £ 5 al 88
+ 6% (p = 0,03).

Segun estos resultados, parece ser que el bosentano
mejora a corto y medio plazo los parametros clinicos,
de ejercicio y hemodindmicos en los pacientes con
HAP relacionada con una CC, asi como en los casos
asociados con sindrome de Eisenmenger, mejorando la
oxigenacioén y la clase funcional con efectos secunda-
rios minimos.

Respecto al tratamiento con carvedilol en nifios con
miocardiopatia, Rusconi et al?® hacen una revisién de
24 casos diagnosticados de MD (edad media 7,2 + 6,4
afos), con FEVI < 40%, a los que se afiadi6 carvedilol
al tratamiento convencional, de 14,3 a 23,3 meses des-
pués del diagndstico. La dosis inicial y la maxima fue-
ron: 0,15 = 0,09 y 0,98 = 0,26 mg/kg/dia. Veintidds
pacientes toleraron el carvedilol con un seguimiento
de 26,6 + 14,7 meses, mejorando su fraccién de eyec-
cion del 24,6 + 7,6 al 42,2 + 14,2%; hubo una mejoria
de su clase funcional en 15, 1 murié y 3 fueron tras-
plantados. Segun los autores, la adiciéon de carvedilol
al tratamiento convencional mejora la funcién cardiaca
y los sintomas, y es bien tolerado, aunque se precisa
un control adecuado por si empeora la insuficiencia
cardiaca o se desencadena asma.

Los bloqueadores beta (BB) estin considerados
como tratamiento de eleccién en los pacientes con el
sindrome del QT largo (SQTL). Para valorar el efecto
de los BB en nifios con SQTL, Villain et al*’ revisan la
evolucion de 122 casos (edad media 6,4 = 3,7 afos).
El diagnostico se hizo en el primer mes de vida en 26
pacientes (en 7 se detectd bradicardia intrauterina).
Los dividieron en dos grupos: sintomdticos (n = 61) y
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asintomadticos (n = 61), estos dltimos pertenecientes a
formas familiares, clasificindolos ademads segtin el va-
lor del QTc, el sexo y el genotipo, de acuerdo con la
estratificacion de riesgo propuesta por Priori et al?®. En
64 casos se utilizo nadolol, en 30 propanolol y en 10
acebutolol.

Se hizo un cribado de las mutaciones en 118 casos y
se detectaron en 48 de los pacientes sintomaticos y en
56 de los asintomaticos, sin ninguna diferencia en su
distribucion (KCNQI en 61, HERG en 36, SCN5A en
2 y 5 tenian 2 mutaciones).

Hubo 4 pacientes que murieron. Los 118 supervi-
vientes fueron seguidos durante 7,5 + 5,3 afios con
s6lo BB. Se implant6 un marcapasos profildctico en 8,
de los cuales 5 eran recién nacidos, debido a bloqueo
auriculoventricular 2/1.

Los autores concluyen que la evolucién de los nifios
tratados correctamente con BB fue buena y el 95,5%
estuvo asintomatico (no se detectaron eventos cardia-
cos en los pacientes con la mutacién KCNQ/, ni en los
diagnosticados por la historia familiar).

Cuando a pesar del tratamiento con BB haya sinto-
mas o persista la arritmia, recomiendan hacer un estu-
dio de los genotipos para identificar otros tipos de
SQTL con genotipo diferente al KCNQI, que pueden
precisar un tratamiento adicional con marcapasos o
desfibrilador implantable, como los recién nacidos con
LQT2 y trastornos del comportamiento, los casos de
pacientes con LQT?3, asi como en los casos en que se
detecten 2 mutaciones en el mismo paciente.

ARRITMIAS

El sindrome de Wolf-Parkinson-White (WPW) se
observa frecuentemente en nifios asintomdticos y es
dificil valorar el riesgo real de presentar una arritmia
que pueda conducir a una muerte subita. Varios auto-
res han intentado valorar la eficacia del estudio elec-
trofisioldgico (EEF) en nifios asintométicos con sin-
drome de WPW para estratificar el riesgo de presentar
una arritmia grave. Asi, Sarubbi et al* hacen un estu-
dio retrospectivo en 62 nifios (edad 9,8 + 5,1 afos),
asintomaticos, con sindrome de WPW, a los que reali-
zaron un EEF para valorar el riesgo de arritmia. Du-
rante el estudio, 36 (58%) presentaron una taquicardia
auriculoventricular (TAV) por reentrada (22 en situa-
cién basal y 14 después de administrar isoproterenol),
y 9 presentaron una fibrilacién auricular (FA). Conclu-
yen que hay una proporcién importante de nifios sanos
con preexcitaciéon que puede tener una TAV por reen-
trada o una FA durante el EEF.

También es interesante, aunque controvertido, el tra-
bajo realizado por Pappone et al*® en el que estudian la
eficacia de la ablacién por radiofrecuencia en nifios
asintomdticos con WPW. Para ello hacen un EEF a
165 afectados (edad entre 5-12 afios); 105 los conside-
ran de bajo riesgo para arritmias y 60 de alto riesgo.

Estos tdltimos los dividen en dos grupos, segun practi-
quen o no ablacién (20 ablacién y 27 no ablacién).
Durante el seguimiento (34 meses) 1 nifio (5%) del
grupo ablacién presenta arritmia (TAV) y 12 (44%) del
grupo control (TAV o FA, con fibrilaciéon ventricular
en 2 y muerte stibita en 1).

De los 105 pacientes de bajo riesgo, el 8% tuvo
arritmias (TAV en 6 y FA en 2). Los autores proponen
que los nifios con WPW en los que durante el EEF no
se induzca arritmia, o se induzca una FA de menos de
30 s, no requieren ablacién por radiofrecuencia, y los
casos en que se induzca TAV por reentrada o FA de
mas de 30 s deberian someterse a un estudio de mapeo
detallado y ablacién profilactica de todas las vias acce-
sorias.

Para evitar el riesgo que supone el EEF en los ni-
flos en cuanto al procedimiento invasivo, algunos au-
tores (Brembilla-Perrot et al’!) hacen el EEF por via
transesofdgica en nifios con WPW (13 con sintomas,
25 con TAV y 32 asintomadticos), detectando un 22%
de arritmias potencialmente malignas en nifios asin-
tomadticos.

La valoracién de un EEF para determinar el riesgo
de arritmia en nifios asintomaticos con WPW depende-
r4 de la edad del nifio, dado que los menores de 5 afios
pueden tener una resolucién espontdnea, y también de
la actividad deportiva que realice. En todo caso tendra
que hacerse una valoracion individual del riesgo/bene-
ficio del procedimiento.

La FA es rara en nifios y adolescentes, y general-
mente se asocia con CC o miocardiopatia. Se ha des-
crito una forma familiar de FA y también casos de FA
aislada en adolescentes; a este aspecto se refiere el ar-
ticulo publicado por Nanthakumar et al*?, en que se
describen los hallazgos electrofisioldgicos y la evolu-
cién después de la ablacién por radiofrecuencia en una
serie consecutiva de 9 adolescentes con FA sin cardio-
patia estructural. La FA era paroxistica en 6 y perma-
nente en 3, y dos de ellos tenfan una miocardiopatia
inducida por la taquicardia. En todos fracasé el trata-
miento antiarritmico. En 5 casos encontraron que el
foco estaba en las venas pulmonares, en 2 en la auricu-
la izquierda, en 3 en la crista terminalis y en 1 caso en
la crista y las venas pulmonares. La ablacién fue un
éxito en 8 casos. En el seguimiento (35 meses), 2 tu-
vieron recaidas. Las limitaciones del estudio es la ex-
clusién de las formas secundarias de FA.

CARDIOPATIAS CONGENITAS EN ADULTOS

El avance de la medicina y sobre todo de la cirugia
ha dado lugar a que las CC no sean s6lo una proble-
mdtica de la edad pedidtrica. Se estima que un 85% de
los pacientes que nacen con una CC alcanzara la edad
adulta y que, de éstos, un 40% requerird a lo largo de
su vida un control y un tratamiento médico y/o quirtr-
gico especializado.
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Engelfriet et al*, a partir de datos procedentes de re-
gistro europeo (Euro Heart Survey), han publicado re-
cientemente una descripcién de la poblacién europea
de adultos con una CC, de su morbilidad y mortalidad
durante un periodo de 5 afios. Se observa que es una
poblacién joven, con una mortalidad relativamente
baja, pero con una morbilidad elevada en dicho perio-
do. En cualquier caso, es importante mencionar que la
inclusién de pacientes en este registro tenia cardcter
retrospectivo y era totalmente voluntaria, por lo que no
es posible descartar un sesgo en la inclusion.

Afortunadamente, si hace escasos afos sélo podia-
mos hablar de tratamiento quirtrgico para la correc-
cion de determinadas CC, en la actualidad disponemos
de técnicas percutidneas que pueden resolver muchos
problemas, algunos de ellos derivados de una cirugia
previa. En la poblacién adulta, Faella’, en su articulo
publicado en REVISTA ESPANOLA DE CARDIOLOGIA, ex-
ponen las aplicaciones actuales de dicha técnica en el
tratamiento de las CC del adulto, en el que comunica
la experiencia de su grupo en anomalias como la este-
nosis pulmonar valvular, la estenosis adrtica valvular,
la coartacién adrtica, la recoartacién posquirtrgica, la
estenosis de las ramas de la arteria pulmonar, la CIV,
la comunicacién interventricular, el ductus arteriosus
persistente y las embolizaciones arteriales. Estos auto-
res concluyen que el tratamiento intervencionista en
las CC del adulto es un procedimiento factible y de
bajo riesgo, que sus indicaciones son cada vez mas
frecuentes, algunas de primera eleccidn, y es posible
realizarlo a cualquier edad, incluso en pacientes de
alto riesgo, si bien, como en todo procedimiento inter-
vencionista, la curva de aprendizaje es obligatoria.

En la poblaciéon de adultos con una CC, un grupo
importante estd constituido por los pacientes con hi-
pertension pulmonar y, concretamente, por los pacien-
tes que se enmarcan dentro del denominado sindrome
de Eisenmenger. De especial interés resulta la lectura
del articulo de Bouzas y Gatzoulis®, en el que se hace
una revision completa, a la vez que de ficil lectura, de
este sindrome, de su repercusién en otros érganos y
sistemas, y de sus escasas posibilidades terapéuticas, a
la vez que se mencionan las nuevas opciones farmaco-
légicas de que disponemos en la actualidad, pero re-
saltando la escasez de estudios que permitan su aplica-
cién de manera indiscriminada.

CARDIOLOGIA INTERVENCIONISTA

La cardiologia intervencionista continia ampliando
sus campos de actuacion. Respecto al cierre de la CIA
ostium secundum con dispositivo Amplatzer, se refie-
ren series con seguimientos mds prolongados que con-
firman los buenos resultados iniciales®. El riesgo de
perforacidn cardiaca es mayor con dispositivos de di-
sefio mds traumadtico, pero aun con el Amplatzer se
producen en alrededor del 0,1% de los pacientes im-

94 Rev Esp Cardiol. 2006;59(Supl 1):87-98

plantados, por lo que debe vigilarse este aspecto en el
seguimiento?’.

Desde hace algunos afios realiza el cierre percuta-
neo de la CIV. En defectos membranosos se han publi-
cado los resultados con el dispositivo Amplatzer®
membranous VSDO*®%. Se trata de series iniciales,
con un seguimiento corto, en pacientes por lo general
mayores y con defectos mds bien pequenos. El proce-
dimiento es técnicamente complejo, pero los resulta-
dos son muy esperanzadores. Debemos esperar series
mas amplias, evoluciones mayores y mayor precision
en las indicaciones. Otros dispositivos utilizados en
CIV membranosa son el parche transcatéter de Side-
ris* y el Pfm VSD Nitinol Coil, utilizado también para
CIV musculares*!.

El cierre percutineo de CIV musculares con Am-
platzer® Muscular VSDO presenta las mismas dificul-
tades técnicas que el de las membranosas, pero la indi-
cacion es mds clara por el menor riesgo de lesionar
estructuras valvulares y sistema de conduccién®.
Otros dispositivos utilizados para CIV musculares son
Clamshell Septal Occluder y sus modificaciones (Car-
dioSEAL® y STARFlex®)*.

En ausencia del stent pediatrico ideal, continiian va-
lorandose nuevos disefios, como el stent premontado
Palmaz-Génesis, de bajo perfil y aplicable como trata-
miento paliativo en nifios pequefios*; por otro lado, se
amplia la experiencia con el stent Cheatham-Platinum
(CP stent), simple o recubierto, con buenos resultados
iniciales®.

Persiste la controversia respecto al tratamiento mas
adecuado para la coartacion nativa, entre cirugia e in-
tervencionismo. Hay pocas dudas respecto a que la
coartacién adrtica neonatal ductus dependiente es tri-
butaria de cirugia, pero a partir de los 3 meses de edad
las opiniones difieren y, en ausencia de estudios pros-
pectivos aleatorizados, hay informaciones que permi-
ten apoyar cualquier opcidn, si bien cada vez hay mas
tendencia hacia el tratamiento intervencionista*-%,

Otra vertiente del mismo problema es la indicacién
de angioplastia o stent primario en el tratamiento de la
coartacion adrtica del adolescente y adulto. En general
no se considera necesario el stent, salvo en casos com-
plicados (segmentos largos de hipoplasia istmica,
coartacion tortuosa, recoartacion tras cirugia o angio-
plastia ineficaz*-).

Los stents recubiertos Cheatham-Platinum (CP
stent) se han utilizado en el tratamiento de aneurismas,
lesiones complejas y en el tratamiento de lesiones
combinadas (coartacién y ductus); los resultados ini-
ciales son buenos, con la limitacién de que no pueden
sobredilatarse’!.

En cardiopatias con flujo pulmonar dependiente de
ductus se estd utilizando el implante de stent en el duc-
tus como alternativa a la fistula sistémico-pulmonar
para tratamientos paliativos de corta duracién®. Asi-
mismo, se aplica, con resultados prometedores, en la
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paliacién de cardiopatias con flujo sistémico depen-
diente de ductus, SHCI y cardiopatias afines, bien
como procedimiento hibrido (stent del ductus en qui-
r6fano y banding quirdrgico de ramas pulmonares) o
totalmente intervencionista (stent del ductus y banding
intravascular de ambas ramas con dispositivo Amplat-
zer® Pulmonary Artery Flow Restrictor)>*>*,

Otros procedimientos hibridos (actuacién combina-
da de cirujano y cardidlogo intervencionista), ademas
de la paliacion inicial del SHCI son: la finalizacién de
la anastomosis cavopulmonar total con stents recubier-
tos tras preparacion quirdrgica al realizar la anastomo-
sis cavopulmonar bidireccional, el implante de stents
en estenosis pulmonares poco accesibles o complejas,
y el cierre de CIV percutdneo o perventricular sin cir-
culacién extracorpdrea asociado con la correccién qui-
rirgica de otros defectos™*.

La perforacién percutdnea con radiofrecuencia de la
valvula pulmonar en la atresia pulmonar con septo in-
tegro es un tratamiento eficaz pero no carente de com-
plicaciones. L.a mortalidad en relacién con el procedi-
miento es de 5-10% y entre 10-20% de pacientes
requiere flujo pulmonar adicional mediante stent del
ductus o fistula sistémico-pulmonar, con una mortali-
dad hospitalaria total de hasta el 15%"-%,

Se ha presentado un nuevo dispositivo pensado para
la oclusién de comunicaciones vasculares andmalas
(colaterales sistémico-pulmonares, fistulas arteriove-
nosas y venovenosas, etc.). Se trata del Amplatzer vas-
cular plug (AVP, AGA Medical, Golden Valley, MN).
Es un dispositivo autoexpandible de nitinol de forma
cilindrica, similar en su estructura a los otros dispositi-
vos Amplatzer®, disponible en didmetros de 4 a 16 mm
y liberable por vainas 5 a 8 Fr*’.

CIRUGIA EN LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Los resultados del trasplante cardiaco pediatrico
contindan mejorando. Segin el dltimo informe de la
Internacional Society for Heart and Lung Tranplanta-
tion, el ndmero de procedimientos estd estabilizado al-
rededor de 360 al afio. La supervivencia inmediata ac-
tual se sitda en el 85% para los pacientes < 1 afios y
casi en el 90% para todas las edades, con una vida me-
dia prevista de 13, 13 y 11 afios para los grupos de me-
nos de 1, de 1-10 y de 11-17 afios, respectivamente. Se
desarrolla enfermedad vascular coronaria del injerto
en alrededor del 14% de los supervivientes a los 7
afios®. La modificacién de Sano a la intervencién de
Norwood (sustitucién del Blalock-Taussig modificado
por un conducto entre el VD y las arterias pulmonares)
ofrece resultados reproducibles y simplifica el manejo
en el postoperatorio inmediato, que es mds estable, lo
que ha permitido reducir la mortalidad en muchos cen-
tros. Por otra parte, la mortalidad interestadios y el
porcentaje de pacientes en los que se completa la deri-

vacién cavopulmonar con buen resultado son compa-
rables a los de las series con Norwood clésico®!%2.

Se continda investigando en el campo de los con-
ductos valvulados. Los resultados a medio plazo con el
conducto Contegra (vena yugular bovina con su vélvu-
la, tratada con glutaraldehido y disponible en didme-
tros de 12 a 22 mm) son desiguales®-%; aln asi, tiene
la ventaja que supone disponer de conductos para pa-
cientes pequefios con escasa disponibilidad de ho-
moinjertos. Las perspectivas futuras son de conductos
valvulados biocompatibles, desarrollados por ingenie-
ria tisular a partir de células aut6logas cultivadas sobre
un armazon poroso biodegradable, que ya se han utili-
zado como conducto no valvulado en arterias pulmo-
nares y como conducto extracardiaco en la derivacién
cavopulmonar®.

La realizacion de la correcciéon anatémica (switch
arterial) en la transposicién de grandes arterias (TGA)
con septo integro es problemdtica tras los 15 dias de
vida, debido a la posible incapacidad del VI para hacer
frente a la presién sistémica sin acondicionamiento
previo con banding pulmonar. Kang et al®® comparan
275 pacientes operados antes de las 3 semanas con
105 pacientes operados después, con resultados simi-
lares en ambos grupos. Estos autores concluyen que el
switch arterial puede ofrecerse hasta los 3 meses, sobre
todo si se dispone de oxigenacidén con membrana ex-
tracorporea, aunque en los pacientes mayores de 2 me-
ses es util valorar el grado de «preparaciéon esponta-
nea» del VI,

Legendre et al®’ publican los resultados del segui-
miento de 1.198 pacientes tras correccidén anatomica
de TGA, en los que se valora la incidencia de compli-
caciones coronarias. La supervivencia libre de éstas es
del 92,7;91 y 88,2% a 1, 10 y 15 afios, respectivamen-
te, con curva de incidencia bimodal, alta en postopera-
torio inmediato y con lento ascenso a partir de los 6
afios. Estos pacientes deben ser seguidos a largo pla-
70%.

En pacientes con transposiciones complejas, la ciru-
gia tipo Rastelli se realiza en la actualidad con una
baja mortalidad inicial, pero hay una sustancial morta-
lidad y morbilidad tardias. Kreutzer et al® publican la
experiencia del Children’s Hospital de Boston con 101
pacientes intervenidos, con una mortalidad precoz to-
tal de 7% y sin mortalidad en los dltimos 7 afios.
Sin embargo, a los 15 afios la tasa de supervivencia li-
bre de fallecimiento o trasplante fue de 68% y sélo el
21% sobrevivia sin reintervencion. Presentaron arrit-
mias tardias graves 9 pacientes y hubo 5 muertes subi-
tas®s.

(Hay una alternativa al Rastelli? Las técnicas de
translocacién adrtica en cualquiera de sus variantes
(operacién de Nikaidoh, reparacién a [’etage ventricu-
laire [REV], operacién de Yamagishsi) presentan apa-
rentes ventajas (procuran una reconstruccion mds ana-
témica, mejoran los flujos intracardiacos y pueden
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preservar la funcién cardiaca, evitan la reduccién de la
cavidad ventricular derecha por la tunelizacién), pero
son técnicamente complejas y, aunque en principio es-
tan pensadas para evitar el uso de conductos extracar-
diacos, esta meta no se consigue siempre o es al precio
de dejar insuficiencia pulmonar significativa. Faltan
estudios prospectivos y con series amplias, por lo que
en principio estarian especialmente indicadas en casos
de malos candidatos al Rastelli: CIV restrictiva o de
septo de entrada, VD pequefio, cabalgamiento de val-
vulas auriculoventriculares y trastornos coronarios que
impidan una ventriculotomia derecha distal®.

Los pacientes con discordancia auriculoventricular y
ventriculoarterial (transposicién congénitamente corre-
gida) forman un grupo poco frecuente de CC de com-
plejo tratamiento quirdrgico. El tratamiento cldsico su-
pone la reparacion de los defectos asociados sin
modificar la discordancia ventriculoarterial, lo que
conduce a largo plazo a una alta proporcién de fraca-
sos del VD, o la alternativa de paliacién con deriva-
cién cavopulmonar, en todo caso con resultados me-
diocres y con supervivencias del 61% a 15 afios”. La
correccion auténtica serfa la realizacién doble switch
(auricular y ventricular) que reconstruiria la concor-
dancia ventriculoarterial. En este sentido, Langley et
al’! publican una serie de 54 pacientes tratados con
esta técnica, con una mortalidad hospitalaria del 5,6%
y supervivencias del 89,7% a los 9 afios, con un 77,5%
de ellos libre de reintervencion. Para los autores es la
cirugia de eleccién, aunque reconocen que hay casos
en que su realizacién no es posible o es muy complica-
da, en los que puede ser de aplicacion la técnica clasi-
ca o la utilizacién de derivacion cavopulmonar total o
parcial con correccién 11/,7L.
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