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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: En este articulo se muestran las publicaciones que hemos considerado mas relevantes sobre
On-line el 13 de diciembre de 2020 cardiopatias congénitas en el Gltimo ano. La pandemia de COVID-19 ha marcado este periodo

e implica un gran desafio en el tratamiento de los pacientes con cardiopatias congénitas.

Se han publicado multiples guias y consensos (hipertensién pulmonar, seguimiento
mediante técnicas de imagen, exploracién ecogréfica del corazén fetal y tratamiento de

. arritmias) que seran de gran utilidad en la estandarizacién del tratamiento de estos pacien-
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Intervencionismo percutdneo

tes complejos. Queremos destacar los trabajos relacionados con la estratificacién de riesgo
de muerte subita y el tratamiento de la insuficiencia cardiaca avanzada, y en el caso de
los pacientes pedidtricos, como los avances en el manejo de los posibles donantes estan
consiguiendo reducir la siempre larga lista de espera para el trasplante cardiaco pediatrico.
Por Ultimo, el intervencionismo percutdneo a cualquier edad y las técnicas quirtrgicas, con
Cirugia cardiaca especial interés en las técnicas de reconstruccién valvular aértica en nifnos y jévenes, siguen
avanzando y explorando caminos hasta ahora insospechados.
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Selection of the best of 2020 in congenital heart disease
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This paper shows a selection of the most relevant articles in congenital heart diseases
published since the end of the last year. The COVID-19 pandemic represents a significant
challenge for the care of patients with congenital heart diseases. Multiple guidelines and
consensus have been published (pulmonary hypertension, multimodality imaging during
follow-up, ultrasound examination of the fetal heart and management of arrhythmias) and
will be very useful for the standardization of the management of these complex patients. We
highlight contributions related to risk stratification for sudden cardiac death and advanced
heart failure therapies for patients with congenital heart disease. In this regard, the long
waiting lists for pediatric heart transplantation are being reduced due to the progress in
the management of potential donors. Finally, percutaneous interventions at any age and
surgical techniques, with a particular focus on aortic valve leaflet reconstruction techni-
ques in children and young adults, continue to develop and explore new paths previously

unexpected.

© 2020 Published by Elsevier Espana, S.L.U. on behalf of Sociedad Espanola de

Cardiologia.

Cardiologia pediatrica

En el diagnéstico prenatal de las cardiopatias congénitas (CC)
la Sociedad Espaiiola de Obstetricia y Ginecologia ha publicado
una guia de asistencia practica sobre la exploracién ecogréfica
del corazén fetal’.

Respecto al intervencionismo cardiaco fetal destaca una
nueva escala predictiva del tipo de circulacién posnatal
en fetos con atresia pulmonar/estenosis critica con septo
interventricular integro®. La regurgitacién tricispide leve o
ausente, las fistulas ventriculo-coronarias y una ratio ventri-
culo derecho (VD)/izquierdo (VI)<0,6 predicen la evolucién a
circulacién univentricular si hay mas de un marcador.

A pesar de la escasez de estudios multicéntricos en el tra-
tamiento de la insuficiencia cardiaca (IC) en pediatria, se ha
publicado una actualizacién que hace referencia a los estudios
con sacubitrilo-valsartan e ivabradina y las complicaciones a
largo plazo en los pacientes con circulacién de Fontan®.

Los pacientes pediatricos en lista de espera de trasplante
cardiaco tienen la mayor mortalidad comparada con el resto
de candidatos a trasplante de érganos sé6lidos. En este sentido,
el trasplante de donantes ABO incompatibles se ha convertido
en una terapia progresivamente aceptada en ninos pequenos,
con una supervivencia comparable al trasplante de donantes
ABO compatibles®.

La European Pediatric Pulmonary Vascular Disease Network
publicé una actualizacién sobre diagnéstico y tratamiento de
la hipertensién pulmonar (HP) pediatrica que constituye una
excelente guia para el manejo integral de estos pacientes®.

En relacién con la coronavirosis de 2019 (COVID-19) la
evidencia preliminar sugiere que los ninos tienen la misma
probabilidad de infectarse que los adultos, pero es menos
probable que presenten sintomas o estos sean graves. Sin
embargo, se ha descrito que algunos ninos desarrollaban un
sindrome inflamatorio sistémico de expresividad variable® y
rasgos clinicos y analiticos similares a los observados en la

enfermedad de Kawasaki. Aunque han sido pocos los casos
descritos, pueden evolucionar de forma grave, producir mio-
carditis y shock cardiogénico’.

Cardiopatias congénitas del adulto

LaIC es una de las primeras causas de morbimortalidad en los
pacientes con CC y asocia una alta tasa de reingresos®. Se ha
publicado una amplia revisién sobre tratamientos en IC avan-
zada en pacientes con CC?, donde se remarca la peculiaridad
de estos pacientes, los buenos resultados que los dispositi-
vos de asistencia circulatoria y el trasplante cardiaco pueden
proporcionar en pacientes seleccionados y la necesidad de
registros prospectivos para definir las mejores estrategias de
abordaje y tratamiento.

La indicacién de recambio valvular pulmonar en pacien-
tes con tetralogia de Fallot asintomaticos sigue suscitando
controversia. Aunque las actuales directrices incluyen los
volimenes del VD, existen multiples trabajos que describen
factores de riesgo de muerte sin incluir los volimenes de VD.
En una revisién retrospectiva’® se objetivaron como factores
de riesgo de muerte o trasplante: edad >42 anos, fibrilacién
auricular > fragmentacién moderada de QRS (muescas en >4
derivaciones contiguas en el ECG no relacionadas con bloqueo
de rama), fraccién de eyeccién del VI<50% y presion teledias-
télica>16 mmHg. Por otra parte, un metaandlisis sobre los
resultados tras el recambio valvular pulmonar'! confirma que
se produce una mejoria en la clase funcional y en los vold-
menes del VD tras la cirugia, pero ningin estudio muestra
beneficio en la mortalidad.

La muerte subita cardiaca es la principal causa de mor-
talidad en jévenes con CC, pero la estratificacién de riesgo
es dificil. Oliver et al.’? han desarrollado un modelo para
guiar la toma de decisiones en prevencién primaria basado en
la estratificacién de las lesiones basales y las caracteristicas
individuales. Para ello, combinaron los datos de una cohorte
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Figura 1 - Strain longitudinal global en pacientes con ventriculo derecho sistémico (D-transposicién corregido con técnica de

Senning).

prospectiva de 3.311 pacientes con 71 sucesos y un estudio
multicéntrico de casos-controles con 207 sucesos y 2.287 con-
troles consecutivos. Los predictores multivariantes fueron: el
grupo estratificado de lesiones especificas, edad joven, sexo
masculino, sincope inexplicado, enfermedad isquémica car-
diaca, arritmias ventriculares no mortales, duracién del QRS,
disfuncién ventricular e hipertrofia. En comparacién con el
enfoque de las pautas actuales la sensibilidad aumenté un
29% y la especificidad cambié en <1%.

Respecto al coronavirus del sindrome respiratorio agudo
grave de tipo 2 (SARS-CoV-2), se ha publicado una revisién'?
que da una visién general sobre el abordaje de los adultos con
CC. Clasifica a los pacientes en alto riesgo si presentan afecta-
ciones cianéticas complejas, corazén univentricular paliado,
IC, enfermedad valvular grave o HP. A estos se les recomienda
aislamiento y asistencia en centros especializados en CC del
adulto.

Técnicas de imagen

El American College of Cardiology ha publicado el primer docu-
mento sobre criterios de uso apropiado de imagenes cardiacas
durante el seguimiento de pacientes con CC'*. Aborda todas
las modalidades de imagen comuUnmente utilizadas para las
CC y refleja la idoneidad del uso de estas pruebas de imagen
en el seguimiento clasificindolas como apropiada, potencial-
mente apropiada o raramente apropiada. La frecuencia con
la que se adquieren las iméagenes depende de la naturaleza
y complejidad de la enfermedad cardiaca y del estado clinico
del paciente.

Los avances en el strain y en la ecocardiografia tridimen-
sional han contribuido a una mayor comprensién de los
mecanismos fisiopatolégicos implicados en las CC. Se ha
publicado una revisién'® que ofrece una visién general de

las aplicaciones clinicas emergentes de estas modalidades de
imagen en CC. Se ha identificado la afectacién del strain lon-
gitudinal del dpex del VD como un posible marcador para
la deteccién de disfuncién precoz del VD, y el strain longi-
tudinal global como un predictor de eventos adversos en el
seguimiento de pacientes con VD sistémico (fig. 1), indepen-
dientemente de la clase funcional y las arritmias.

Un estudio’® de pacientes con vélvula aértica bicispide y
fraccién de eyeccién del VI conservada determind la frecuen-
cia e implicacién pronéstica que conlleva el deterioro del strain
longitudinal global del VI, y mostré que este deterioro es alta-
mente prevalente entre aquellos con disfuncién valvular més
grave, ademas de relacionarse con un mayor riesgo de eventos.

Recientemente se estan abriendo campos de aplicacién de
la resonancia con la introduccién de secuencias como la téc-
nica de flujo de 4 dimensiones (4D-flow), que permite evaluar el
flujo en valvulas cardiacas, estructuras vasculares y conductos
en los 3 planos y en el tiempo. Un estudio observacional'” que
ha evaluado los beneficios de esta técnica en la préctica clinica
diaria de un hospital terciario en CC determina que, aunque
el 4D-flow proporciona una evaluacién exhaustiva, se necesita
una curva de aprendizaje dada la complejidad del posprocedi-
miento, que es un desafio en los recién nacidos. Otro avance
destacado es el analisis mediante algoritmos basados en inte-
ligencia artificial que mejoran la adquisicién de imagenes, las
técnicas de reconstruccién y el posprocesamiento de las ima-
genes obtenidas por resonancia’®.

Gestacion

La American Heart Association ha publicado un documento
cientifico sobre consideraciones cardiovasculares en pacien-
tes gestantes'®. Si bien se menciona a las embarazadas con
CC como una poblacién cada vez mds prevalente, no se
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desarrolla su tratamiento de forma especifica. La revisién de
Easter et al.” destaca el papel de la cardioobstetricia y detalla
cémo deberia formarse un equipo multidisciplinar de aten-
cién a las cardidpatas en el embarazo, o pregnancy heart team.
Respecto a fisiologia se ha publicado un estudio del cambio de
las condiciones hemodindmicas durante el parto vaginal con
o sin epidural o durante cesérea®!.

En cuanto a la prediccién de riesgos durante la gestacién,
un analisis de la cohorte CARPREG se focaliza en eventos
cardiacos graves en mujeres cardiépatas, y encuentra una inci-
dencia del 3,6% y una mortalidad del 0,4%, mayores que las de
la poblacién general®. Alrededor del 50% de los eventos car-
diacos graves eran potencialmente prevenibles, dependiendo
en su mayoria de factores asociados a centros no especia-
lizados (fallo en identificar la cardiopatia previamente a la
gestacion, no identificar la gestacién como de alto riesgo, tra-
tamiento inapropiado o ausencia de consejo pregestacional),
mientras que en centros terciarios se asociaban principal-
mente a factores dependientes de las pacientes.

El registro EORP ROPAC?? ha evaluado los datos de 1.059
mujeres embarazadas con CC no corregida. Respecto a la
cardiopatia, el 45% correspondia a cortocircuitos, el 33% a val-
vulopatias y el 3% a sindrome de Eisenmenger. La cohorte total
mostré una mortalidad del 0,7% (todas posparto) y un 11,6%
de eventos adversos cardiolégicos; la presencia previa de IC,
HP y medicacién previa fueron predictores de dichos eventos.
Las pacientes con HP y cianosis tenian mayor tasa de mor-
talidad, ingresos hospitalarios, IC y taquicardia ventricular,
especialmente las provenientes de paises en desarrollo. Por
dltimo, la serie de Fricke et al.?* contribuye en el incremento
de la evidencia sobre la gestacién en pacientes con interven-
cién de switch arterial, con 17 gestaciones en 11 pacientes. No
se observé deterioro o dilatacién de la funcién biventricular,
dilatacién de la neoaorta, progresién de la insuficiencia pul-
monar o deterioro de clase funcional. En general, hubo una
baja incidencia de complicaciones cardiacas, aunque elevada
de complicaciones obstétricas.

Electrofisiologia y estimulacién

En el campo de las arritmias se ha publicado un articulo
de revisién?> donde se resumen las principales cuestiones
para el cardidlogo clinico. Los autores destacan el papel de
las arritmias auriculares en la provocacién de inestabilidad
hemodindmica del paciente. Respecto a qué pacientes con
arritmias auriculares deben ser remitidos urgentemente para
ablacién, destacan 3 enfermedades: a) la anomalia de Ebstein,
donde es frecuente la presencia de vias accesorias multiples
y el desarrollo de arritmias auriculares se asocia a muerte
subita; b) los pacientes con D-transposicién y correccién fisio-
légica, donde las arritmias auriculares se han relacionado
con isquemia miocdardica derecha y el desarrollo potencial de
muerte subita (fig. 2); y por ultimo c) los pacientes con sin-
drome de Eisenmenger y fisiologia univentricular.

Los autores recomiendan anticoagulacién a todo paciente
con flutter o fibrilacién auricular y CC moderada o compleja.
En caso de cardiopatias simples aquellos que tengan estenosis
de la vélvula auriculoventricular sistémica moderada o grave

o una puntuacién 1 (considerar) o> 2 (obligatorio) en la escala
CHA;,DS,-VASc.

En el trabajo se expone la dificultad de establecer las indi-
caciones de implante de desfibrilador en prevencién primaria
en una poblacién tan heterogénea. Solo existe indicacién clase
I en pacientes con fraccién de eyeccién del VI<35% en clase
funcional 11 o 111; es indicacién Ila en la tetralogia de Fallot con
factores de riesgo como disfuncién del VI, taquicardia ven-
tricular no sostenida, QRS >180ms, escara extensa en el VD
o taquicardia ventricular inducida en el estudio electrofisio-
légico. Es indicacién IIb en VD sistémicos o univentriculares
con fraccién de eyeccién<35% y preferentemente con arrit-
mias ventriculares complejas, sincope, clase funcional 11 o 111,
duracién QRS > 140 ms o regurgitacién grave de la valvula auri-
culoventricular sistémica.

Es muy importante la deteccién precoz de arritmias ven-
triculares en los pacientes con CC. A este respecto destacan
los resultados del estudio EDVA-CHD?® (deteccién precoz
mediante dispositivos insertables). Se analiz6 a 30 pacientes
(edad media, 38+ 15 anos y 16 meses de mediana de segui-
miento). E1 27% presenté taquicardia ventricular no sostenida
y el 10% recibié un desfibrilador en prevencién primaria. Ade-
mas, el 73% de los pacientes presenté algun tipo de arritmia,
lo que llevé a un cambio en el tratamiento clinico en 16 (53%).

En los pacientes jévenes es dificil establecer la indicacién
de implante de desfibrilador en prevencién primaria, entre
otras causas por las comorbilidades que conlleva. En este sen-
tido, un estudio?” compara la calidad de vida percibida por
pacientes con y sin desfibrilador. Se observé una percepcién
de enfermedad mds amenazante y una calidad de vida mas
baja en los pacientes portadores de desfibrilador.

Intervencionismo percutaneo

Los procedimientos percutdneos en las CC no son ajenos al
desarrollo de la tecnologia digital. Hay varias publicaciones
sobre la planificacién de procedimientos complejos mediante
la reconstruccién de modelos 3D desde modalidades de ima-
gen, como tomografia computarizada o resonancia cardiaca®®,
y sobre el uso de la angiografia rotacional 3D%°.

Respecto a la oclusién de los defectos auriculares destaca-
mos un estudio prospectivo de 20 pacientes>50 afios en los
que el cierre percutaneo demostré en 6 meses una disminu-
cién de la presién pulmonar y mejoria de la clase funcional®®.

En el campo de la HP, se describe una serie de 11 pacientes
pediétricos a quienes se practicd una septostomia auricular
como tratamiento final de la IC derecha, mediante una inge-
niosa técnica coadyuvante entre unlazo y un stent para regular
el tamario de la fenestracién®'. Recientemente se han desarro-
llado dispositivos oclusores fenestrados manufacturados con
este prop6sito de tratamiento®?.

La oclusién del ductus en el prematuro es controvertida,
tanto en sus indicaciones como en la técnica reparadora. El
cierre percutaneo surgié como una opcién en casos selec-
cionados y recientemente comienzan a publicarse series
amplias®® con buenos resultados desde el punto de vista de
la oclusién y ausencia de mortalidad periprocedimiento, pero
con un porcentaje significativo de complicaciones.
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Figura 2 - Paso a conduccion 1:1 de flutter auricular, isquemia miocardica y degeneracion a fibrilacion ventricular.

Respecto al implante percutdneo de la valvula pulmonar
Melody (Medtronic Inc. Estados Unidos), destacamos un tra-
bajo que retne la experiencia de 3 estudios multicéntricos
prospectivos. Concluye que a menor edad se observa menor
tiempo a la reintervencién o disfuncién del tracto de salida
del VD nativo®®. En otro estudio multicéntrico se retne la
experiencia en el implante de la valvula Sapien S3 (Edwards,
Estados Unidos), la mayoria en el tracto nativo, con buenos
resultados, pero remarcando el riesgo de dano tricuspideo
durante el implante®>.

Por ultimo, queremos resaltar el interés en el trata-
miento percutdneo del sistema linfatico como parte del
abordaje de la disfuncién hemodinamica en las cardiopatias
univentriculares®®

Cirugia cardiaca

Lamaxima actualidad se concentra en el problema sin resolver
de la sustitucién valvular adrtica en las etapas mas precoces
del paciente pediatrico. En neonatos o lactantes pequenos la
mejor opcién, aunque técnicamente muy exigente y con riesgo
vital importante cuando se realiza de forma urgente, esla ciru-
gia de Ross/Ross-Konno como rescate de una valvuloplastia
fallida y en shock cardiogénico asociado. La evolucién de la téc-
nica se recoge en el trabajo del grupo de Quebec®’, que publica
la serie de Ross pediatrico con mayor seguimiento hasta el
momento (63 pacientes y seguimiento mediano de 20,5 afios),
aunque con bajo porcentaje de Ross neonatal.

Alternativa reciente a la cirugia de Ross es la extensién al
ambito pediatrico de la técnica de Ozaki (sustitucién de la val-
vula adrtica por una neovalvula tricomisural). Es reproducible,
puede realizarse con didmetros de anillo aértico > 13mm, y a
diferencia de la de Ross, no desestructura la arquitectura car-
diaca. El Great Ormond Street Hospital®® ha publicado resultados
iniciales esperanzadores (40 pacientes y seguimiento mediano
14 meses) con 4 reintervenciones, 3 por endocarditis. La evolu-
cién parece mas favorable cuando la valvula se construyé con

pericardio autélogo. El articulo ha suscitado varios comenta-
rios editoriales®.

El Boston Children’s Hospital realiza la técnica de Ozaki en
ninos desde 2015. Ahora anaden una técnica de ampliacién
anular que permite reparar pacientes con didmetros inicia-
les de anillo aértico de 8-9mm. Publican un estudio®’ de 51
pacientes en 9 de los cuales realizan ampliacién anular.

Por ultimo, cabe destacar el estudio del Grupo de Trabajo
de Cardiopatias Congénitas de la Sociedad Espaiiola de Ciru-
gia Cardiovascular y Endovascular*!, que recoge el impacto
de la pandemia de COVID-19 sobre la actividad asistencial en
Espana.
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No se declara ninguno.
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