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En este articulo se muestran las publicaciones que consideramos mas relevantes sobre car-
diopatias congénitas (CC) en el dltimo afio. La pandemia de COVID-19 ha seguido marcando
la actividad cientifica en este periodo, y ya desde el inicio se ha especulado sobre el riesgo
de complicaciones por la COVID-19 entre los adultos con CC. Asimismo, se ha estudiado
la afectacién de los nifios con CC. En este ano destaca la publicacién de la guia europea
para el tratamiento de las CC, segunda edicién tras 10 afios, que sera de gran utilidad en la
estandarizacién del tratamiento de estos pacientes complejos. Entre las publicaciones origi-
nales destacan las relacionadas con los temas que mas preocupan a los cardiélogos de CC: el
avance en la prevencién primaria de las arritmias ventriculares, la hepatopatia del Fontan,
el avance en las técnicas percutdneas de valvulacién pulmonar, la aplicacién de nuevos far-
macos para la insuficiencia cardiaca avanzada en las CC complejas y en ventriculo derecho
sistémico y las complicaciones a largo plazo de los adultos jévenes con transposicién de

grandes arterias sometidos a cirugia de switch arterial.
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Selection of the best of 2021 in congenital heart disease

ABSTRACT

This article shows the publications that we consider the most relevant on congenital heart
disease in the last year. The COVID-19 pandemic has continued to mark scientific activity in
this period. There has been concerns about the risk of complications from COVID-19 among
adults with congenital heart disease (CHD). Likewise, the involvement of children with CHD
has been studied. This year, the European guidelines for the treatment of CHD have been
published, the second edition after 10years, that will be very useful in the treatment of
these complex patients. Among the original publications, we highlight the contributions
related to risk stratification in the primary prevention of ventricular arrhythmias, Fontan
and liver disease, and the progress in percutaneous pulmonary valve implant techniques,
the application of new drugs for advanced heart failure in complex CHD and in systemic
right ventricle and long-term complications of young adults with transposition of the great
arteries undergoing arterial switch surgery.

© 2021 Sociedad Espaiola de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights

reserved.

Cardiologia pediatrica

A lo largo de este afio, muy influenciado por la pandemia en
todos los aspectos (incluida la inmensa proliferacién de litera-
tura cientifica sobre la viriasis), hemos podido constatar que
los ninos, en general, no son la principal diana de la infeccién.
Siacotamos el foco a nifios con cardiopatias congénitas (CC), la
afectacion también resulta anecddtica, siendo especialmente
importante en aquellos con sindromes genéticos, cardiopatias
cianosantes e hipertensién pulmonar’. Dentro de este tépico
destaca el estudio liderado por un investigador espanol (Dr.
Valverde) y auspiciado por el AEPC COVID-19 Rapid Response
Team, en el que destaca la rapidez con la que se desarrolla un
registro multicéntrico europeo para obtener en pocas sema-
nas datos clinicos, analiticos, ecocardiograficos y prondsticos
de 286 ninos con sindrome inflamatorio multisistémico aso-
ciado a COVID-19, entidad cuya incidencia se dispara en las
sucesivas oleadas de la pandemia, y aunque poco frecuente y
de buen pronéstico, puede requerir de terapia intensiva en el
momento agudo?.

La American Heart Association publica una guia clinica de
miocardiopatia hipertréfica® cuyo aspecto pedidtrico més
importante hace referencia a la estratificaciéon del riesgo de
muerte subita (MS) y la recomendacién de implante de desfi-
brilador automatico implantable, siempre una indicacién muy
individualizada en pediatria. Aunque los autores remarcan la
existencia de escalas pediatricas predictoras de riesgo, reco-
nocen que aun no estan validadas en la clinica. Se consideran
factores de riesgo mayores la presencia de sincope no vaso-
vagal, taquicardia ventricular no sostenida, espesor de pared
ventricular con Z> +20 y dilatacién auricular izquierda. No se
consideran factores de riesgo mayores la historia familiar de
MS (salvo casos multiples y a edades tempranas) y la obstruc-
cién en el tracto de salida del ventriculo izquierdo.

Se ha publicado un estudio multicéntrico? (17 centros, 1.149
pacientes) sobre el impacto de las lesiones residuales en ciru-
gia cardiaca en pacientes menores de un afio. Para ello validan

prospectivamente un score de lesiones residuales basado en
hallazgos de ecocardiografia transtoricica disefiado previa-
mente por un panel de expertos sobre 5 cirugias estandar de
distinta complejidad a esta edad y estratifican en 3 grados
seglin gravedad. Aunque la conclusién que obtienen no es sor-
prendente, el interés de la publicacién radica en la posibilidad
de estandarizar la valoracién ecocardiografica posquirtrgica
que permita detectar las lesiones que puedan comprometer la
progresién clinica del paciente y que pudieran ser subsidiarias
de reintervencién inmediata o precoz.

Cirugia cardiaca

El tratamiento de la hipoplasia izquierda se ha convertido en
un estandar de calidad en numerosos centros. Ademas, el
conocimiento y las técnicas aplicadas sirven para otras CC.
Sin embargo, la incidencia y los resultados son variables en
distintas instituciones. Un grupo de expertos pertenecientes
ala European Association for Cardio-Thoracic Surgery ha elaborado
unas guias al respecto®. Los diferentes capitulos abarcan desde
la etapa fetal, preoperatorio, anestesia, cirugia, postoperato-
rio, etc. Los autores consideran particularmente interesante el
epigrafe 12, referente a procedimientos hibridos, que ofrece la
ventaja de una paliacién inicial mas «simple», tanto en quiré-
fano como en el postoperatorio, aunque traslada la dificultad
técnica al segundo tiempo.

La cirugia del switch arterial en la transposicién de grandes
arterias (TGA) alcanzé su madurez hace tiempo. No obstante,
ya conocemos algunos de sus complicaciones tardias en la
anatomia quirdrgica: valvulas neoadrtica y neopulmonar y
arterias coronarias. Un grupo espanol describe la progresién y
losindicadores dela dilatacién o insuficiencia valvular neoaédr-
tica tras el switch arterial®. Desde el punto de vista quirdrgico,
la maniobra de Lecompte dificulta el acceso a la neorraiz. Con-
viene planificar una canulacién arterial periférica asi como un
«desmontaje» de la bifurcacién pulmonar para acceder alaraiz
y a la valvula neoadrtica.
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Un numero creciente de programas de trasplante utiliza
la donacién en asistolia controlada (MaastrichIIl). Cada vez
son mas los grupos espanoles que se suman a esta tendencia.
El equipo de Colorado, pionero en la donacién en asistolia,
revisa la breve historia, ademas de comentar aspectos éti-
cos y diferentes estrategias’. Apunta tres lineas de trabajo:
soporte mecdanico ex situ, implantacién de programas pedia-
tricos y estudios comparativos de donacién en asistolia frente
a convencional (muerte encefélica).

Cardiopatias congénitas del adulto

Sin duda la publicacién més importante de este ano es la
actualizacién de la guia europea para el manejo de las car-
diopatias congénitas del adulto®, de obligada lectura.

El estudio multicéntrico de Broberg et al.” define el impacto
de la COVID-19 en los pacientes con CC. La mortalidad glo-
bal es proporcional a la de la poblacién general. Los pacientes
con mayor riesgo de complicaciones son aquellos con peor
situacién funcional: los que presentan cianosis o hiperten-
sién pulmonar; la complejidad anatémica no se asocia a la
gravedad de la infeccién.

El 10% de la poblacién de CC requiere anticoagulacién.
Pese a la falta de estudios prospectivos, el uso de anticoagu-
lantes de accién directa se estd incrementando. Un registro
aleman que incluye 44.000 pacientes evaltia su impacto en los
resultados clinicos'. El anélisis multivariado muestra como
los antagonistas de la vitaminaK tuvieron mejor perfil que
los anticoagulantes de accién directa en todas las causas
de mortalidad, eventos mayores cardiovasculares e incluso
hemorragia, sin diferencias estadisticamente significativas en
los eventos tromboembodlicos. Ello enfatiza la necesidad de
estudios prospectivos que aporten una evidencia sélida antes
de realizar recomendaciones claras sobre el uso de los anti-
coagulantes de accién directa en CC.

Las opciones farmacolégicas para los pacientes con ven-
triculo derecho sistémico disfuncionante son limitadas, en
contraposicién al arsenal farmacolédgico de la disfuncién del
ventriculo izquierdo. Se han descrito por primera vez los resul-
tados del uso de sacubitrilo-valsartan en una pequena cohorte
de pacientes con ventriculo derecho sistémico'!, mostrando
resultados prometedores en cuando a mejoria de los valores
del péptido natriurético NT-proBNP y de la funcién ventricular
medida por ecocardiografia (calculo del &rea fraccional y strain
global longitudinal), asi como mejoria en la clase funcional.

La enfermedad hepatica asociada al Fontan es una conse-
cuencia de esta circulacién anémala, pero hasta el momento
no existia una clasificacién general de su gravedad. En
un estudio retrospectivo se han analizado los pardmetros
hemodindmicos y hepdticos de 129 pacientes'. Se realiza
una gradacién de la gravedad de la afectacién hepatica en
leve, moderada y grave en base a una puntuacién obtenida
combinando parametros analiticos, de ecografia hepatica y
elastografia. Una mayor puntuacién se asocia a peor clase fun-
cional y mayor presién pulmonar, telediastélica ventricular y
venosa hepatica, asi como a mayor probabilidad de presentar
fallo del Fontan.

Imagen en cardiopatias congénitas

Se realiza una revisién sistemética que selecciona 18 articulos
que analizan la prevalencia, las caracteristicas y la relevan-
cia clinica del realce tardio de gadolinio'® en la tetralogia de
Fallot. Se concluye que una mayor cantidad de realce tardio de
gadolinio se relaciona con mayores volumenes ventriculares,
menor fraccién de eyeccién y mayor insuficiencia pulmonar.
Ademas, el realce tardio de gadolinio se correlaciona con la
aparicién de arritmias y con biomarcadores séricos indicati-
vos de estrés y fibrosis miocérdicos. Se concluye que el realce
tardio de gadolinio aporta informacién anadida acerca de la
disfuncién cardiaca, aunque estd pendiente la estandariza-
cién para su cuantificacién.

El cateterismo cardiaco guiado por resonancia magnética
evita la radiacién y aporta una visualizacién tridimensional
en tiempo real de la anatomia y, simultdneamente, del caté-
ter diagnoéstico. Ello es de especial interés en pacientes con CC
complejas que requieren multiples procedimientos diagndsti-
cos y terapéuticos. En un estudio prospectivo de 30 pacientes
se realizaron cateterismos, incluidos estudios de circulacién
univentricular'#, reduciéndose la dosis de irradiacién, ademas
de anadir informacién anatémica. El desarrollo de distintos
tipos de guias y catéteres compatibles con resonancia magné-
tica nuclear facilitard la navegacién en anatomias complejas.

El papel de los modelos tridimensionales impresos en
la capacitacién y el entrenamiento de la cirugia de las CC,
especialmente las complejas, se analiza en un articulo de
revisién™. Evita las decisiones «sobre la marcha» respecto a
qué cirugia realizar al visualizar la anatomia en el campo qui-
rurgico. El cirujano puede practicar en la anatomia especifica
del paciente y establecer un plan definitivo antes de la ope-
racién. Evita también realizar la curva de aprendizaje sobre
los pacientes, lo que redunda en una mayor seguridad. Una
de las limitaciones era la representacién de los velos y de la
patologia del aparato subvalvular, por la menor resolucién.
Actualmente, sin embargo, existe la posibilidad de conseguir
modelos tridimensionales hibridos por fusién de iméagenes
ecocardiogréficas y de resonancia magnética'®. Se combina la
fortaleza de la resonancia en la visién del corazén y grandes
vasos y la de la eco tridimensional en la captura de las valvulas
cardiacas.

Arritmias y cardiopatias congénitas del adulto

Destacan dos articulos que aportan datos novedosos sobre la
estratificacién del riesgo de MS en pacientes con CC.

El primero de ellos, publicado por la red espaiiola de CC
del adulto, desarrolla un modelo de regresién logistica para
predecir el riesgo de MS y de parada cardiaca no fatal (PCNF)
en pacientes con CCY. Para ello se utilizaron datos recogidos
de forma prospectiva de un Unico centro durante 25 anos de
3.311 pacientes con CC con 71 eventos (53MS y 18 PCNF). Con
estos datos se clasificé el riesgo de MS/PCNF a 20 afos en fun-
cién de la lesién especifica en: alto (>12%, cirugia de Rastelli,
anomalias coronarias graves, tetralogia de Fallot compleja y
cianédticos), moderado (4-12%, tetralogia de Fallot no compleja,
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Mustard/Senning, Fontan, TGA congénitamente corregida y
anomalia de Ebstein), bajo (1-4%, coartacién adrtica y lesio-
nes del corazén izquierdo) o muy bajo (<1% cortocircuitos
izquierda-derecha y lesiones del tracto de salida del ventriculo
derecho). Posteriormente realizaron un estudio de casos y con-
troles utilizando una cohorte multicéntrica que incluyé 207
casos (110 MS, 98 PCNF) y 2.287 controles. Finalmente, para la
elaboracién del modelo de regresién logistica se utilizaron los
datos de 18 centros con un total de 144 casos (73MSy 71 PCNF).
Los predictores independientes de MS y PCNF en el anili-
sis multivariante fueron: pertenecer a un grupo especifico
de lesiones, edad temprana, varones, cardiopatia isquémica,
arritmias ventriculares no amenazantes para la vida, dura-
cién del complejo QRS y disfuncién ventricular sistélica o
hipertrofia. Para validar este modelo se utilizaron los datos de
dos centros de alto volumen. La capacidad de prediccién del
modelo fue excelente, con un indice C del modelo de riesgo en
lamuestra de validacién del 0,91; p <0,001. A destacar que nin-
guno de los casos, pero hasta un 50% de los controles, tenian
un riesgo estimado de MS o PCNF a 5 afios; p<0,1%. Con estos
datos los autores acaban elaborando una calculadora de riesgo
basada en este modelo con el objetivo de guiar las decisiones
referentes a la prevencién primaria de MS en estos pacientes.

En el segundo de los articulos se intenta predecir el riesgo
de MS en pacientes con CC utilizando el modelo de estratifica-
cién del riesgo PREVENTION-ACHD, que asigna 1punto a las
siguientes condiciones: enfermedad coronaria, clase funcio-
nal de la NYHAII-III, arritmias supraventriculares, fraccién de
eyeccién del ventriculo sistémico o del ventriculo subpulmo-
nar <40%, duracién del complejo QRS >120ms y dispersiéon
del intervalo QT >70ms'®. El evento primario del estudio
era la aparicién de MS o taquicardia ventricular o FV a los
2 anos de seguimiento. Se incluyeron 783 pacientes. La sen-
sibilidad de PREVENTION-ACHD fue del 0,5 y la especificidad,
del 0,93. Los autores concluyen que este modelo ofrece una
mejor prediccién del riesgo de MS que las guias actuales
y que podria utilizarse para identificar a los pacientes que
podrian beneficiarse del implante de un desfibrilador auto-
matico implantable.

Hemodinamica

Elimplante de un stent recubierto desde la vena cava superior
a la auricula derecha ha sido descrito como tratamiento de
los defectos tipo seno venoso superior inicamente en forma
de pequenas series de casos. Este trabajo!'® es un registro
multicéntrico extenso (75 pacientes) que confirma los buenos
resultados de esta técnica: sin mortalidad y una tasa baja de
complicaciones que permiten plantear la técnica como una
alternativa competitiva a la cirugia. No obstante, existen com-
plicaciones especificas (la embolizacién del stent y la oclusién
del drenaje venoso anémalo) que pueden llegar a precisar ciru-
gia urgente, por lo que es esencial la seleccién apropiada de
los casos, asi como una planificacién rigurosa.

La valvulacién pulmonar percutdnea contintia en expan-
sién, especialmente sobre el tracto nativo. Actualmente la
estrategia més extendida es la implantacién de prétesis balén
expandibles (Edwards Sapien, Edwards Lifesciences, Estados
Unidos), con muy buenos resultados en cuestién de eficacia y

con un buen perfil de seguridad. No obstante, una de las gran-
des dificultades de esta técnica es que la navegacién desnuda
(sin introductor) de la valvula a través las cavidades derechas
a menudo resulta muy dificultosa y puede llegar a provocar
dafio orgédnico en la valvula tricispide. Para solucionar este
problema se ha descrito la utilizacién de un introductor flexi-
ble de gran calibre (20-26 F) (GORE DrySeal, WL GORE, Estados
Unidos) que navega con facilidad hasta la zona de implante y,
una vez alli, permite el avance de la valvula a su través?’. Se
confirman la eficacia y la seguridad del uso de este introductor
comparandolo con el implante convencional, permitiendo la
facil navegacién de la vélvula. Se demuestra un menor tiempo
de procedimiento y de escopia y la eliminacién de la temible
complicacién que es el dafio sobre la valvula tricispide.

El tratamiento percutdneo de la coartacién de aorta
mediante la implantacién de stents, ya sea nativa o recoarta-
cién, es aceptado en la mayoria de centros como la primera
opcién terapéutica en adultos. Con el trabajo espanol®’ se
confirman los buenos resultados de la implantacién de stents
a largo plazo, pero se pone en evidencia que algunas com-
plicaciones en el seguimiento, como la fractura del stent, los
aneurismas y la necesidad de reintervencién, son claramente
mayores a las observadas en los seguimientos a medio plazo.
Se enfatiza la necesidad de un seguimiento protocolizado
mediante técnicas de imagen (tomografia computarizada,
resonancia magnética) de estos pacientes en unidades espe-
cializadas.

Embarazo y cardiopatia

Como se indica en la revision de Van Hagen y Roos-
Hesselink??, la estratificacién de riesgo que permita ofrecer
un asesoramiento adecuado a toda mujer con CC (llevado a
cabo por el equipo multidisciplinar especializado de atencién
a las cardiépatas en el embarazo) se basa en la clasificacién
de la Organizacién Mundial de la Salud modificada (OMSm)
(clasel alV) y en las caracteristicas clinicas predictoras de
riesgo identificadas en los registros previamente publicados.
Las condiciones clinicas de mayor riesgo son: hipertension
pulmonar, cianosis, Fontan con alguna complicacién, disfun-
cién del ventriculo sistémico, dilatacién adrtica y presencia de
proétesis mecanica.

El American College of Cardiology ha publicado una serie
de cinco seminarios especializados en cardio-obstetricia, uno
dedicado al manejo de la mujer con CC?3. Se resumen las prin-
cipales lesiones con sus potenciales complicaciones durante
la gestacién y se realizan recomendaciones especificas sobre
monitorizacién y tratamiento durante el embarazo, via del
parto, anestesia y seguimiento en el posparto. En cuanto a
contracepcidn, se indica que la anticoncepcién reversible de
accién prolongada es eficaz y segura en las pacientes con CCy
alto riesgo tromboembdlico: dispositivo intrauterino con levo-
norgestrel e implante subdérmico.

El registro europeo ROPAC ha comunicado los datos de
las mujeres embarazadas con TGA?*?°, El registro confirma
que las mujeres intervenidas con técnica de switch arterial
presentan un bajo riesgo de complicaciones (clasell de la
OMSm). Entre las 41 pacientes incluidas con switch arterial no
se observ6 mortalidad materna, y la tasa de eventos cardiacos
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adversos mayores fue del 4,9%. Asimismo, muestra que la
mayoria de las mujeres con ventriculo derecho sistémico, con
switch auricular o con TGA congénitamente corregida presen-
tan mayor tasa de complicaciones que en el switch arterial: no
se observé mortalidad materna y la tasa de eventos cardiacos
fue del 26%.

Financiacién
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