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ABREVIATURAS

ACAP: arterias colaterales aortopulmonares 
principales.

AD: auricular derecha.
AI: aurícula izquierda.
AP: arteria pulmonar.
AP+DVS: atresia pulmonar con defecto septal 

ventricular.
APD: arteria pulmonar derecha.
API: arteria pulmonar izquierda.
ARE: antagonistas de los receptores de la 

endotelina.
ASC: área de superficie corporal.
AV: auriculoventricular.
AVA: área valvular aórtica.
BNP: péptido natriurético cerebral.
CAP: conexión auriculopulmonar.
CC: cardiopatía congénita.
CCA: cardiopatía congénita en el adulto.
CCPT: conexión cavopulmonar total.
CF: clase funcional.
CUV: corazón univentricular.
DAI: desfibrilador automático implantable.
DAP: ductus arterioso persistente.
DSA: defecto septal auricular.
DSAV: defecto septal auriculoventricular.
DSFVI: diámetro sistólico final del ventrículo 

izquierdo.
DSV: defecto septal ventricular.
EA: estenosis aórtica.
EAC: enfermedad de las arterias coronarias.
EASV: estenosis aórtica supravalvular.
ECA: enzima de conversión de la angiotensina.
ECG: electrocardiograma.
EF: electrofisiología.
EI: endocarditis infecciosa.
EP: estenosis pulmonar.
EPP: enteropatía pierdeproteínas.
ESA: estenosis subaórtica.
ETE: ecocardiografía transesofágica.
ETT: ecocardiografía transtorácica.
FCT: factor de crecimiento transformador.
FE: fracción de eyección.
FEVD: fracción de eyección ventricular derecha.
FEVI: fracción de eyección ventricular izquierda.
FISH: hibridación fluorescente in situ.
FOP: foramen oval permeable.
FV: fibrilación ventricular.
HAP: hipertensión arterial pulmonar.
HVD: hipertrofia ventricular derecha.
HVI: hipertrofia ventricular izquierda.
INR: cociente normalizado internacional.
IPVP: implantación percutánea de válvula 

pulmonar.
MP: marcapasos.
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En los últimos años, la Sociedad Europea de 
Cardiología (ESC) y otras organizaciones y socie-
dades relacionadas han elaborado un gran número 
de Guías de Práctica Clínica. Debido al impacto de 
las guías en la práctica clínica, se han establecido 
criterios de calidad para la elaboración de estas 
guías, de manera que todas las decisiones se pre-
senten de forma clara y transparente al usuario. Las 
recomendaciones de la ESC para la elaboración y 
edición de Guías de Práctica Clínica se pueden en-
contrar en la página web de la ESC (http://www.
escardio.org/guidelines/rules).

Los miembros de este Grupo de Trabajo fueron 
nombrados por la ESC en representación de todos 
los médicos implicados en el cuidado médico de pa-
cientes con esta enfermedad. De forma resumida, se 
designa a una serie de expertos sobre el tema para 
que realicen una revisión exhaustiva de la evidencia 
publicada sobre el manejo y la prevención de una 
determinada enfermedad. Se realiza una evaluación 
crítica de los procedimientos diagnósticos y tera-
péuticos, incluida la valoración de la razón riesgo/
beneficio. Cuando hay datos disponibles, se in-
cluyen también estimaciones de los resultados de 
salud esperados para poblaciones más grandes. Se 
valora el nivel de evidencia y la fuerza de la reco-
mendación de una opción terapéutica particular de 
acuerdo con escalas predefinidas, tal como se indica 
en las tablas 1 y 2.

Los expertos de los Comités de Redacción deben 
declarar por escrito cualquier relación que se pueda 
considerar conflicto de intereses real o potencial. 
Estas declaraciones escritas se conservan en ar-
chivos y se pueden encontrar en la página web de la 
ESC (http://www.escardio.org/guidelines).

Si durante el periodo de redacción se produce 
una modificación en las relaciones que se pueda 
considerar conflicto de intereses, debe notificarse a 
la ESC. El informe del Grupo de Trabajo se fi-
nancia en su totalidad por la ESC sin ninguna par-
ticipación de la industria farmacéutica, quirúrgica o 
de dispositivos.

El Comité para la Guías de Práctica Clínica 
(CPG) de la ESC supervisa y coordina la prepara-
ción de nuevas Guías de Práctica Clínica elaboradas 
por los Grupos de Trabajo, grupos de expertos o 
paneles de consenso. El Comité también es respon-
sable de la aprobación de estas Guías de Práctica.

El documento finalizado ha sido aprobado por 
todos los expertos que formaron parte del Grupo 
de Trabajo y presentado a especialistas expertos 
para su revisión. El documento fue revisado, se 
aprobó finalmente y después se publicó en European 
Heart Journal.

Después de su publicación, es primordial que se 
produzca una difusión del mensaje. Para ello, re-
sulta de ayuda la publicación de versiones de bol-

MS: muerte súbita cardiaca.
NYHA: New York Heart Association.
OTSVD: obstrucción del tracto de salida del 

ventrículo derecho.
OTSVI: obstrucción del tracto de salida del 

ventrículo izquierdo.
PAP: presión arterial pulmonar.
PECP: prueba de ejercicio cardiopulmonar.
PVD: presión ventricular derecha.
RA: regurgitación aórtica.
RMC: resonancia magnética cardiovascular.
RP: regurgitación pulmonar.
RT: regurgitación tricuspídea.
RVP: resistencia vascular pulmonar.
RVS: resistencia vascular sistémica.
SDI: shunt derecha-izquierda.
SID: shunt izquierda-derecha.
SVP: sustitución de válvula pulmonar.
TC: tomografía computarizada.
TdF: tetralogía de Fallot.
TGA: transposición de las grandes arterias.
TGAcc: transposición de las grandes arterias 

corregida congénitamente.
TRC: terapia de resincronización cardiaca.
TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho.
TSVI: tracto de salida del ventrículo izquierdo.
TV: taquicardia ventricular.
VAB: válvula aórtica bicúspide.
VCI: vena cava inferior.
VCM: volumen corpuscular medio.
VCS: vena cava superior.
VD: ventrículo derecho.
VDDC: ventrículo derecho con doble cámara.
VI: ventrículo izquierdo.
V

máx
: velocidad Doppler máxima.

WPW: síndrome de Wolff-Parkinson-White.

1. PREÁMBULO

Las Guías de Práctica Clínica resumen y evalúan 
toda la evidencia relevante sobre un tema particular 
para ayudar a los médicos a seleccionar la mejor es-
trategia posible de tratamiento para un paciente en 
particular que sufre una determinada enfermedad, 
no sólo teniendo en cuenta el resultado final, sino 
también sopesando los riesgos y los beneficios de 
un procedimiento diagnóstico o terapéutico con-
cretos. Las Guías de Práctica Clínica no sustituyen 
a los libros de texto. Las implicaciones legales de las 
guías médicas se han presentado más arriba. Las 
Guías de Práctica Clínica y las recomendaciones de-
berían ayudar a los médicos a tomar decisiones en 
su práctica médica diaria. 

No obstante, el juicio último sobre el cuidado de 
un paciente concreto lo debe tomar el médico res-
ponsable de su cuidado.
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consultando con el propio paciente y, cuando sea 
necesario y pertinente, con su tutor o representante 
legal. También es responsabilidad del profesional 
de la salud verificar las normas y los reglamentos 
que se aplican a los fármacos o dispositivos en el 
momento de la prescripción. 

2. ANTECEDENTES ESPECÍFICOS (*)

El reconocimiento de los avances en el cuidado 
de la creciente población de adultos con malforma-
ciones cardiacas congénitas ha dado lugar a la pu-
blicación de esta actualización de la anterior Guía 
de Práctica Clínica de la Sociedad Europea de 
Cardiología sobre el Manejo de Cardiopatías 
Congénitas en el Adulto (CCA). La gran variedad 
de cardiopatías congénitas (CC) y complicaciones 
específicas relacionadas, por un lado, y el estricto 
límite espacial de las guías de práctica clínica, por 
otro, supusieron una tarea desafiante para los 
grupos de redacción de ambos documentos. Para 
llevar a cabo esta tarea, la versión anterior propor-
cionó una sección completa de consideraciones ge-
nerales que sigue siendo relevante (http://www.
escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/
Pages/grown-up-congenital-heart disease.aspx), 
aunque la parte sobre defectos cardiacos congénitos 
específicos tuvo que reducirse a un formato de 
tabla. Quizá esto no siempre satisfaga las necesi-

sillo o versiones que puedan ser descargadas a 
PDA. Sin embargo, los sondeos han demostrado 
que los usuarios a los que van dirigidas estas guías 
a menudo no conocen su existencia o simplemente 
no las ponen en práctica. Por lo tanto, son necesa-
rios los programas de implementación para las 
nuevas guías, que forman parte importante de la di-
seminación del conocimiento. La ESC organiza 
reuniones dirigidas a sus Sociedades Nacionales y a 
los líderes de opinión en Europa. También se 
pueden llevar a cabo reuniones para la implementa-
ción nacional de estas recomendaciones, una vez 
que las guías han recibido el respaldo de las socie-
dades miembro de la ESC y se han traducido al 
idioma nacional. Los programas de implementa-
ción son necesarios porque se ha demostrado que 
los resultados clínicos se ven influidos favorable-
mente por la aplicación de las recomendaciones 
clínicas.

En conjunto, la función de las Guías de Práctica 
Clínica no es solamente la integración de la investi-
gación más reciente, sino también la creación de 
instrumentos educacionales y programas de imple-
mentación para las recomendaciones.

El círculo entre la investigación clínica, la redac-
ción de las guías y su implementación en la práctica 
clínica sólo puede completarse si se organizan son-
deos y registros para verificar que la práctica clínica 
actual se hace de acuerdo con lo recomendado en 
las guías. Este tipo de sondeos y registros también 
posibilita la evaluación del impacto que la imple-
mentación estricta de sus recomendaciones tiene en 
el resultado clínico de los pacientes. No obstante, 
las Guías de Práctica Clínica no deben invalidar la 
responsabilidad individual de los profesionales de 
la salud a la hora de tomar decisiones adecuadas a 
las circunstancias individuales de cada paciente, 

TABLA 1. Clases de recomendación

Clases de recomendación Definición

Clase I Evidencia y/o acuerdo general de que un determinado procedimiento diagnóstico/tratamiento 

es beneficioso, útil y efectivo

Clase II Evidencia conflictiva y/o divergencia de opinión acerca de la utilidad/eficacia del tratamiento

Clase IIa El peso de la evidencia/opinión está a favor de la utilidad/eficacia

Clase IIb La utilidad/eficacia está menos establecida por la evidencia/opinión

Clase III Evidencia o acuerdo general de que el tratamiento no es útil/efectivo y en algunos casos puede 

ser perjudicial

TABLA 2. Niveles de evidencia

Nivel de evidencia A Datos procedentes de múltiples ensayos clínicos con distribución aleatoria o metaanálisis

Nivel de evidencia B Datos procedentes de un único ensayo clínico con distribución aleatoria o de grandes estudios sin distribución aleatoria

Nivel de evidencia C Consenso de opinión de expertos y/o pequeños estudios y la práctica habitual

(*) Mientras que la anterior guía de práctica clínica de la Sociedad 
Europea de Cardiología sobre el diagnóstico y el tratamiento de las 
cardiopatías congénitas del adulto, publicada en el año 2003, se centraba 
principalmente en las recomendaciones generales, esta nueva versión de 
la guía responde a la necesidad de proporcionar recomendaciones con-
cretas en cardiopatías congénitas específicas. No obstante, es muy im-
portante tener en cuenta que las recomendaciones de esta guía se basan 
casi exclusivamente en la opinión de los expertos (nivel de evidencia C).
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CCA. El presente documento se refiere a las ante-
riores guías de práctica clínica de la ESC2, que cu-
bren con mayor detalle las recomendaciones para 
la transición del cuidado pediátrico al adulto, así 
como la infraestructura y la red de centros especia-
lizados en CCA con modelos de administración, la 
administración real del cuidado al paciente y los 
requisitos para la formación. Las guías anteriores 
estratificaban el cuidado del paciente en tres ni-
veles: a) pacientes que necesitan cuidados exclusi-
vamente en centros especializados; b) pacientes 
para quienes se pueden establecer cuidados com-
partidos con los servicios cardiológicos generales 
para adultos, y c) pacientes que pueden ser tra-
tados en clínicas «no especializadas», con acceso a 
cuidados especializados en caso necesario. En ge-
neral, el presente documento no pretende asignar 
un cierto nivel de cuidado sólo por el diagnóstico. 
Aunque los defectos complejos pueden asignarse 
fácilmente a un nivel alto de cuidados, incluso los 
defectos simples pueden requerir cuidados especia-
lizados en ciertas circunstancias, como DSA con 
hipertensión arterial pulmonar (HAP). Por lo 
tanto, muchos expertos creen que el mejor cuidado 
se proporciona cuando se atiende primeramente a 
la mayoría de los pacientes con CCA en un centro 
especializado; las recomendaciones se realizan en-
tonces con respecto a los intervalos de seguimiento 
y el nivel de cuidados de forma individualizada. Es 
vital contar con una buena red de trabajo de cen-
tros especializados con cuidados generales para 
adultos. 

3.2. Estudio diagnóstico (*)

Es muy importante realizar una rigurosa evalua-
ción clínica durante el estudio diagnóstico de pa-
cientes con CCA. El objetivo de analizar el historial 
del paciente es evaluar los síntomas presentes y pa-
sados, así como buscar episodios intercurrentes y 
cualquier cambio en la medicación. Se ha de pre-
guntar al paciente por sus hábitos de vida para de-
tectar cambios progresivos en la actividad diaria, y 
limitar así la subjetividad del análisis de los sín-
tomas. El examen clínico tiene un papel muy im-
portante e incluye una cuidadosa evaluación de 
cualquier cambio en los hallazgos auscultatorios, en 
la presión arterial o en el desarrollo de signos de in-
suficiencia cardiaca. Tanto el electrocardiograma 
(ECG) como la oximetría de pulso se realizan habi-

dades del lector al consultar un documento de guía 
en la práctica clínica. La nueva versión intenta 
ofrecer información más detallada sobre los de-
fectos específicos, por lo que hubo que reducir las 
consideraciones generales, al igual que las referen-
cias, a un mínimo para poder permanecer dentro de 
los límites espaciales.

El objetivo de las guías de práctica clínica es ba-
sarse en las pruebas, pero faltan datos firmes en una 
especialidad relativamente joven que trata con una 
variedad de enfermedades y un número de pacientes 
a menudo reducido. Por lo tanto, es difícil utilizar 
categorías de fuerza de aprobación como en otras 
guías. La gran mayoría de las recomendaciones, por 
desgracia, deben basarse en el consenso de expertos 
en lugar de en datos firmes (nivel de evidencia C).

3. CONSIDERACIONES GENERALES

3.1. Incidencia de las cardiopatías congénitas 
en el adulto y organización de los cuidados (*)

Todavía faltan datos concretos sobre el tamaño y 
la composición de la población con CCA, y es de 
suponer que cambien constantemente. La notable 
mejora en la supervivencia de pacientes con CC ha 
conducido a un número continuamente creciente de 
pacientes con CCA, sobre todo con enfermedad 
más compleja. Además, algunos defectos —como, 
por ejemplo, el defecto septal auricular (DSA), la 
coartación aórtica, la malformación de Ebstein y la 
transposición de las grandes arterias corregida con-
génitamente (TGAcc)— pueden ser diagnosticados 
por primera vez en la vida adulta.

El informe de la 32.a Conferencia de Bethesda en 
20001 estimó que había alrededor de 2.800 adultos 
con CC cada millón de habitantes, más de la mitad 
de ellos con defecto de complejidad moderada o 
alta. En concreto, es este número creciente de 
adultos con complejidad moderada y alta los que 
necesitan una atención especializada. Se necesitan 
programas especiales de formación y organización 
de la atención sanitaria para todos los implicados 
en el cuidado de CCA para poder cubrir las necesi-
dades de esta población especial. La ESC está pre-
parando una actualización de las recomendaciones 
sobre formación y organización del cuidado de 

(*) En España tampoco disponemos de datos fiables. Las estimaciones 
internacionales cifran nuestra población de adultos con cardiopatías 
congénitas en alrededor de 120.000 pacientes, y la mitad de ellos 
tendrían cardiopatías congénitas graves o moderadas. Actualmente se 
recomienda una unidad especializada por cada 5.000-6.000 pacientes 
(3.000 con cardiopatías graves), lo que supone que en España 
debería haber unas 20 unidades de cardiopatías congénitas del adulto 
organizadas en centros regionales y suprarregionales (Oechslin EN. 
Modelos de asistencia sanitaria en Europa y América del Norte. Rev Esp 
Cardiol Supl. 2009;9:E3-12).

(*) Las técnicas de imagen constituyen el pilar básico en el diagnóstico 
y el seguimiento de pacientes con cardiopatías congénitas, pero se 
necesita gran experiencia y formación especial para realizar e interpretar 
ecocardiogramas, RMC o TC en cardiopatías congénitas. La Sociedad 
Europea de Ecocardiografía ha establecido una acreditación específica 
en cardiopatías congénitas, pero el equivalente español no lo incluye.
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culo derecho (VD)/presión arterial pulmonar 
(PAP), obtenida a partir de la velocidad de regurgi-
tación tricuspídea (RT), así como cálculos del flujo. 
Aunque la ecocardiografía puede proporcionar in-
formación completa, depende mucho del usuario, 
lo que exige unos conocimientos especiales sobre 
pacientes con CCA; además, no hay que olvidar sus 
limitaciones. Puede que la evaluación de los volú-
menes y la función ventriculares se complique por 
la descoordinación geométrica y regional, especial-
mente en VD sistémicos y no sistémicos o corazones 
univentriculares (CUV). Los gradientes del Doppler 
a veces pueden ser engañosos, sobre todo en la obs-
trucción del tracto de salida del ventrículo derecho 
(OTSVD), la coartación aórtica y las estenosis en 
serie. Plasmar en imágenes el retorno venoso y las 
grandes arterias puede ser difícil. 

En cualquier caso, la ecocardiografía será la he-
rramienta diagnóstica de primera línea. Depen-
diendo de la calidad del ecocardiograma y la infor-
mación que se pierda, se necesitarán otras técnicas 
de imagen no invasiva o evaluación invasiva 
hemodinámica. 

3.2.2. Imágenes de resonancia magnética 
cardiaca

La RMC ha llegado a ser cada vez más importante 
en pacientes con CCA, y es un estudio esencial en las 
unidades especializadas. Permite una reconstrucción 
anatómica tridimensional excelente, que no se ve res-
tringida por el tamaño corporal ni por las ventanas 
acústicas, con una resolución espacial y temporal en 
continua mejora. Es especialmente útil para realizar 
las mediciones volumétricas, evaluar los vasos y de-
tectar fibrosis miocárdica. Recientemente se han pu-
blicado las recomendaciones de la ESC para el uso 
de RMC en pacientes con CCA3.

Hay varios grupos de indicaciones para RMC al 
evaluar la CCA en la práctica clínica:

– RMC como alternativa a la ecocardiografía, 
cuando ambas técnicas pueden ofrecer información 
similar pero la ecocardiografía no puede obtenerse 
con calidad suficiente. La RMC también puede 
proporcionar gran parte de la información descrita 
en el apartado 3.2.1, aunque la ecocardiografía es 
superior en la estimación de los gradientes y la 
PAP, y en la detección de estructuras pequeñas y al-
tamente móviles como las vegetaciones.

– RMC como segundo método cuando las medi-
ciones ecocardiográficas resultan dudosas o ambi-
guas: los volúmenes del ventrículo izquierdo (VI) y 
la fracción de eyección ventricular izquierda (FEVI) 
podrían ser esenciales en el manejo de pacientes con 
CCA, sobre todo en el marco de la sobrecarga de 
volumen, y lo mismo se aplica a la cuantificación de 

tualmente junto con el examen clínico. La radio-
grafía torácica ya no se realiza como práctica habi-
tual en cada visita, sino cuando está indicada. Sin 
embargo, sigue siendo útil en el seguimiento a largo 
plazo, ya que proporciona información sobre los 
cambios en el tamaño y la configuración del co-
razón y la vascularización pulmonar. Las estrate-
gias para la investigación de la anatomía y la fisio-
logía de la CC están cambiando rápidamente, 
pasando de los estudios invasivos a los protocolos 
no invasivos, no sólo con ecocardiografías, sino, 
más recientemente, con resonancia magnética car-
diovascular (RMC) y tomografía computarizada 
(TC). Las técnicas nucleares pueden ser necesarias 
en indicaciones especiales.

La evaluación de las arritmias, especialmente en 
pacientes sintomáticos, puede requerir monitoriza-
ción Holter, registros de episodios y, finalmente, 
pruebas de electrofisiología (EF) (véase el apartado 
3.3.2). La prueba de ejercicio cardiopulmonar 
(PECP) ha adquirido especial importancia en la 
evaluación y el seguimiento de los pacientes con 
CCA y es importante para planear la intervención y 
la reintervención.

3.2.1. Ecocardiografía

La ecocardiografía sigue siendo el examen de pri-
mera línea, en continua evolución, con una mejor 
evaluación funcional gracias a la ecocardiografía 
tridimensional, la imagen de Doppler de tejidos y 
sus derivados, la ecocardiografía de contraste y las 
imágenes de perfusión. La ecocardiografía transe-
sofágica (ETE), con calidad de imagen superior en 
adultos, es ventajosa en ciertas indicaciones, pero 
necesaria en una minoría de exámenes. Es excelente 
para la monitorización cardiaca durante interven-
ciones como el cierre del DSA, aunque suele exigir 
sedación o anestesia general. La ecocardiografía in-
tracardiaca puede utilizarse como alternativa, pero 
su coste es mayor.

La ecocardiografía ofrece, en la mayoría de casos, 
información sobre la anatomía cardiaca básica, in-
cluidas la orientación y la posición del corazón, el 
retorno venoso, la conexión de aurículas y ventrí-
culos y el origen de las grandes arterias. Permite 
evaluar la morfología de las cámaras cardiacas y la 
función ventricular y detectar y evaluar lesiones de 
shunts, así como la morfología y la función de las 
válvulas cardiacas. La evaluación de la sobrecarga 
de volumen ventricular (incremento en el volumen 
diastólico final y el volumen del accidente cerebro-
vascular) y la sobrecarga de presión (hipertrofia, 
aumento en la presión ventricular) es vital. La in-
formación de la ecocardiografía Doppler también 
incluye datos hemodinámicos como los gradientes a 
través de las obstrucciones y la presión del ventrí-
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graves. Además, los desarrollos recientes, como la 
adquisición de imágenes guiada por la señal del 
ECG o las técnicas rotacionales más nuevas, re-
ducen considerablemente la cantidad de radiación, 
lo que posiblemente haga de la TC una alternativa 
más atractiva frente a la RMC en los próximos 
años. Todas estas técnicas exigen personal con ex-
periencia en CC complejas así como en imágenes, lo 
que tiene implicaciones en formación y recursos. 

3.2.4. Prueba de ejercicio cardiopulmonar

La prueba formal de ejercicio es importante en la 
población con CCA, en la que la calidad de vida y 
la capacidad funcional son indicadores clave del 
éxito de la intervención. La prueba tradicional de 
ejercicio utiliza protocolos diseñados, en gran me-
dida, para estratificar el riesgo de la cardiopatía is-
quémica, aunque no suelen ser adecuados en pa-
cientes con CCA. La PECP, incluida la evaluación 
de la capacidad objetiva de ejercicio (tiempo, capta-
ción máxima de oxígeno), la eficacia de la ventila-
ción (pendiente VE/VCO

2
), la respuesta cronotró-

pica y la presión arterial, así como de la arritmia 
inducida por el ejercicio, ofrece una valoración más 
amplia de la función y el estado físico y tiene obje-
tivos primarios que se correlacionan bien con la 
morbididad y la mortalidad de pacientes con CCA4. 
Las pruebas de esfuerzo seriadas, por lo tanto, de-
berían formar parte de los protocolos de segui-
miento a largo plazo y los ensayos de intervención. 
Son importantes para planear las intervenciones y 
las reintervenciones. 

3.2.5. Cateterismo cardiaco

En la actualidad, el cateterismo cardiaco se re-
serva para la resolución de cuestiones anatómicas y 
fisiológicas específicas o para las intervenciones. 
Las indicaciones incluyen la evaluación de la resis-
tencia vascular pulmonar (RVP), la función diastó-
lica del VI y el VD, los gradientes de presión y la 
cuantificación del shunt cuando la evaluación no in-
vasiva resulta dudosa, la angiografía coronaria y la 
evaluación de vasos extracardiacos como las arte-
rias colaterales aortopulmonares. En las lesiones de 
shunts con hipertensión pulmonar documentada 
por ecocardiografía Doppler (PAP > 50% de la pre-
sión sistémica), el cateterismo sigue siendo esencial 
para la toma de decisiones terapéuticas.

La estimación de la RVP requiere el cálculo 
exacto del flujo pulmonar, que puede ser compli-
cado, sobre todo en CC complejas. Puede ser nece-
saria la medición de la captación de oxígeno en 
lugar de su estimación. Si la HAP es grave, la prueba 
de vasorreactividad podría ser necesaria para tomar 
la decisión de intervenir (cierre del shunt). Tradicio-

la regurgitación valvular. Cuando los valores pro-
porcionados por la ecocardiografía Doppler re-
sultan dudosos y ambiguos, se debe aplicar la RMC 
como segundo método para corroborar o descartar 
los valores ecocardiográficos antes de tomar deci-
siones clínicas.

– Indicaciones en las que la RMC se considera 
superior a la ecocardiografía, por lo que debe utili-
zarse con regularidad cuando la información es 
esencial para el manejo de pacientes. Entre ellas:

• Cuantificación de los volúmenes del VD y la 
fracción de eyección ventricular derecha (FEVD), 
tetralogía de Fallot (TdF), VD sistémico.

• Evaluación de la OTSVD y conductos VD-
arteria pulmonar (AP).

• Cuantificación de la regurgitación pulmonar 
(RP).

• Evaluación de las arterias pulmonares (este-
nosis, aneurismas) y la aorta (aneurisma, disección, 
coartación).

• Evaluación de venas sistémicas y pulmonares 
(conexión anómala, obstrucción, etc.).

• Colaterales y malformaciones arteriovenosas; 
la TC es superior.

• Anomalías coronarias y enfermedad de las ar-
terias coronarias (EAC); la TC es superior.

• Evaluación de masas intracardiacas y extracar-
diacas; la TC es superior.

• Cuantificación de la masa miocárdica (VI y 
VD).

• Detección y cuantificación de fibrosis/cicatriz 
miocárdica (realce tardío con gadolinio).

• Cateterización tisular (fibrosis, grasa, hierro, 
etc.).

En la actualidad, los pacientes con marcapasos 
(MP) o desfibriladores en general no deberían so-
meterse a imágenes de RMC, en cuyo caso la TC es 
una buena alternativa. 

3.2.3. Tomografía computarizada

La TC es cada vez más importante en las imá-
genes de pacientes con CCA, ya que ofrece una re-
solución espacial excelente y un tiempo de obten-
ción corto. Es especialmente buena reflejando las 
imágenes de las arterias coronarias epicárdicas y las 
arterias colaterales, así como en la enfermedad del 
parénquima pulmonar. Es posible evaluar el ta-
maño y la función ventricular, pero con una resolu-
ción temporal inferior a la de la RMC. El principal 
contratiempo de los sistemas de TC más actuales es 
su alta dosis de radiación ionizante, que hace que 
su uso seriado sea poco atractivo. En la actualidad, 
la disponibilidad de la TC es mucho mayor que la 
de la RMC y por ello tiene su papel en situaciones 
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ción y la elección del tratamiento suelen ser dife-
rentes de lo que se aplica en un corazón formado 
normalmente. Además, la aparición de arritmias 
puede ser un signo de descompensación hemodiná-
mica, y el riesgo secundario a las arritmias puede 
incrementarse en presencia de la circulación de 
base, a menudo anómala. Con frecuencia, los car-
diólogos de adultos, e incluso los electrofisiólogos, 
desconocen este hecho. Los resultados de la abla-
ción por catéter son, en general, peores en pa-
cientes con CCA que en otros, pero mejoran gra-
cias a los desarrollos técnicos. Aunque se necesitan 
conocimientos específicos, la ablación por catéter 
debería considerarse cuando es necesario actuar 
sobre las taquiarritmias sintomáticas y el trata-
miento de intervención es factible. La terapia far-
macológica contra la arritmia suele tolerarse mal 
por los efectos inotrópicos negativos y otros 
efectos secundarios. Hay pocos datos sobre su se-
guridad y su eficacia.

La muerte súbita cardiaca (MSC) es una pre-
ocupación especial en pacientes con CCA. Los 
cinco defectos conocidos con el mayor riesgo de 
MCS tardía son TdF, TGA, TGAcc, estenosis 
aórtica (EA) y CUV8,9. Se han definido varios 
factores de riesgo (véase las secciones 4.10 y 
4.12). El síncope inexplicable es un episodio alar-
mante. De momento, no se han establecido algo-
ritmos para la evaluación del riesgo de MCS ni 
indicaciones para la implantación de un desfibri-
lador automático implantable (DAI). Las guías 
de práctica clínica actuales para la prevención de 
MSC9 dan las siguientes recomendaciones para 
pacientes con CC:

– La implantación del DAI está indicada en su-
pervivientes a parada cardiaca tras exclusión de 
causas reversibles (IB9).

– Los pacientes con taquicardia ventricular (TV) 
sostenida espontánea deberían ser sometidos a he-
modinámica invasiva y evaluación EF. La terapia 
recomendada incluye ablación por catéter o resec-
ción quirúrgica para eliminar la TV. En caso de que 
no se logre, se recomienda la implantación de un 
DAI (IC9).

– La hemodinámica invasiva y la evaluación EF 
son razonables en pacientes con síncope inexpli-
cable y función ventricular deteriorada. En ausencia 
de una causa definida y reversible, es aceptable im-
plantar un ICD (IIaB9).

– La prueba de EF podría considerarse en pa-
cientes con dobletes ventriculares o TV no soste-
nida para determinar el riesgo de TV sostenida 
(IIbC9).

– La terapia profiláctica contra la arritmia no 
está indicada en pacientes asintomáticos con latidos 
ventriculares prematuros aislados (IIIC9).

nalmente se ha utilizado oxígeno, pero quizá sea 
preferible el óxido nítrico5. Antes de la cirugía, de-
bería realizarse una angiografía coronaria en va-
rones de edad > 40 años, posmenopáusicas y pa-
cientes con signos o factores de riesgo de EAC.

3.3. Consideraciones terapéuticas (*)

Con excepciones, el manejo médico es en gran me-
dida paliativo, por ejemplo, en insuficiencia car-
diaca, arritmias, hipertensión arterial pulmonar y 
sistémica, prevención de episodios tromboembólicos 
o endocarditis. Las anomalías estructurales rele-
vantes suelen requerir tratamiento de intervención.

3.3.1. Insuficiencia cardiaca

La insuficiencia cardiaca es una complicación fre-
cuente en la población con CCA. En general, los 
médicos de CCA intentan seguir las recomenda-
ciones de tratamiento actuales para la insuficiencia 
cardiaca6. No obstante, puesto que la patofisiología 
de la disfunción cardiorrespiratoria suele ser muy 
diferente de la circulación «normal» defectuosa, ex-
trapolar los resultados de los estudios publicados a 
los pacientes con CCA puede ser difícil, sobre todo 
en escenarios como la transposición de las grandes 
arterias (TGA) con reparación de switch auricular 
(operación de Mustard o Senning) o circulación de 
Fontan. Los pocos datos disponibles sobre el trata-
miento contra la insuficiencia cardiaca en pacientes 
con CCA no son concluyentes y proceden de grupos 
reducidos de pacientes. Por lo tanto, las recomen-
daciones específicas de la CCA pueden ser, en ge-
neral, indeterminadas. La terapia de resincroniza-
ción cardiaca (TRC) ha adquirido cada vez más 
interés para su uso en pacientes con CCA e insufi-
ciencia cardiaca congestiva. Hasta el momento hay 
pocas pruebas en que basar la definición de indica-
ciones y resultados.

3.3.2. Arritmias y muerte cardiaca súbita

Las arritmias son el motivo principal de hospi-
talización de los pacientes con CCA y son causa 
cada vez más frecuente de morbididad y morta-
lidad7. La estratificación del riesgo, la investiga-

(*) Las intervenciones terapéuticas, ya sean quirúrgicas, 
electrofisiológicas, por cateterismo o por procedimientos híbridos, 
son muy diferentes en cardiopatías congénitas que en cardiopatías 
adquiridas y deben ser realizadas por equipos especialmente entrenados 
en esta patología. Recientes publicaciones han mostrado que la 
morbilidad y la mortalidad quirúrgica en cardiopatías congénitas del 
adulto son menores cuando las intervenciones las llevan a cabo cirujanos 
especialistas en cardiopatías congénitas (Karamlou T et al. Operation by 
pediatric heart surgeons decreases in-hospital death. National practice 
patterns for management of adult congenital heart disease. Circulation. 
2008;118:2345-52).
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requiere instalaciones adecuadas y apoyo médico 
relacionado y técnico. En el futuro, es probable que 
incluya escenarios híbridos de imágenes, cateteriza-
ción e intervención.

3.3.5. Endocarditis infecciosa (*)

El riesgo de endocarditis es mucho mayor en pa-
cientes con CCA que en la población general y 
varía notablemente según la lesión. Recientemente 
se han actualizado las Guías de Práctica Clínica de 
la ESC sobre prevención, diagnóstico y tratamiento 
de la endocarditis infecciosa (EI), y el presente 
documento remite a ellas para más informa-
ción (http://www.escardio.org/guidelines-surveys/
esc-guidelines/Pages/infective-endocarditis.aspx). Se 
debe resaltar que una buena higiene bucal y las re-
visiones dentales regulares son esenciales en la re-
ducción del riesgo de EI. Las medidas asépticas son 
obligatorias durante la manipulación de catéteres 
venosos, así como durante cualquier intervención, 
para reducir la tasa de EI relacionada con la aten-
ción sanitaria. También hay que recomendar a los 
pacientes con CCA que no se hagan perforaciones 
(piercing) ni tatuajes.

El enfoque de la profilaxis antibiótica contra la 
endocarditis ha cambiado por diferentes motivos. 
En pocas palabras, la bacteriemia transitoria ocurre 
no sólo tras intervenciones dentales, sino frecuente-
mente en el contexto de actividades cotidianas 
como lavarse los dientes, utilizar hilo dental o 
masticar.

Debido a la falta de pruebas científicas sobre la 
eficacia de la profilaxis antibiótica, el elevado nú-
mero estimado de pacientes que es necesario tratar 
para prevenir un único caso de EI, el reducido pero 
existente riesgo de anafilaxis y el problema general 
de aparición de microorganismos resistentes como 
consecuencia del uso generalizado y a menudo in-
apropiado de antibióticos, en la actualidad el con-
senso de expertos recomienda limitar la profilaxis 
antibiótica a pacientes con más riesgo de EI some-
tidos a intervenciones de mayor riesgo (IIaC). Esta 
recomendación incluye los siguientes grupos de 
pacientes:

– Pacientes con válvula protésica o material pro-
tésico utilizado para reparar la válvula cardiaca.

– Pacientes con EI previa.
– Pacientes con CC:

3.3.3. Tratamiento quirúrgico

Muchos pacientes con CCA habrán sido interve-
nidos en la infancia, aunque la cirugía en la edad 
adulta podría ser necesaria en varias situaciones:

1. Pacientes con reparación previa o complica-
ciones hemodinámicas nuevas. 

2. Pacientes con enfermedades no diagnosticadas 
o no consideradas lo suficientemente graves como 
para requerir cirugía en la infancia.

3. Pacientes con tratamientos paliativos previos.

La cirugía en pacientes con CCA, incluida la 
anestesia y los cuidados intensivos, es muy diferente 
de la cirugía cardiaca convencional en adultos y 
ofrece un argumento sólido para reunir recursos en 
unidades especializadas tanto para el tratamiento 
como para la formación.

Es necesario comprender que incluso la cirugía 
no cardiaca menor puede suponer un gran riesgo; 
consultar a los especialistas y contar con un meticu-
loso plan preoperatorio y una monitorización 
intraoperatoria es vital para evitar las complica-
ciones. 

En la actualidad, una de las cuestiones más desa-
fiantes para la cirugía en pacientes con CCA es el 
trasplante de corazón y de corazón-pulmón. La 
mayor complejidad de los pacientes con CCA (tora-
cotomías previas, presencia de colaterales aortopul-
monares, etc.) puede afectar al resultado, y la situa-
ción cada vez peor de los donantes hace que, en 
muchos países, los pacientes casi nunca reciban 
trasplantes. Por lo tanto, las alternativas, como el 
soporte mecánico a largo plazo o el xenotrasplante, 
son importantes áreas de investigación. 

3.3.4. Cateterismo

El número y la variedad de procedimientos de in-
tervención por cateterismo en CCA han experimen-
tado un marcado aumento, lo que en algunos pa-
cientes obvia la necesidad de cirugía. En otros, el 
tratamiento de las malformaciones cardiacas congé-
nitas se consigue mejor mediante un abordaje «hí-
brido» de colaboración que implica intervención 
por cateterismo y cirugía. Las técnicas más recientes 
incluyen la colocación de stent en vasos sistémicos 
o pulmonares y la implantación percutánea de vál-
vulas. La decisión de intervenir debería basarse en 
un proceso de rigurosa revisión realizada por ex-
pertos y un debate multidisciplinario, ya que en la 
actualidad hay pocos datos que demuestren la no 
inferioridad de muchos de estos abordajes respecto 
a la cirugía. 

Es imprescindible contar con un programa de in-
tervención en la unidad especializada en CCA, que 

(*) La nueva versión de las guías de la Sociedad Europea de Cardiología 
sobre prevención, diagnóstico y tratamiento de la endocarditis se ha 
publicado también en REVISTA ESPAÑOLA DE CARDIOLOGÍA: Habib G et al. 
Guía de práctica clínica para prevención, diagnóstico y tratamiento 
de la endocarditis infecciosa (nueva versión 2009). Rev Esp Cardiol. 
2009;62:1465.e1-e54.
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algunos países. Esto tiene importantes consecuen-
cias en los sistemas médicos «basados en el seguro». 
En la actualidad, los pacientes deben comparar pre-
cios, para lo que a veces las asociaciones de pa-
cientes pueden ser de ayuda. En el futuro será nece-
sario desarrollar estrategias nacionales uniformes 
para los seguros, siempre que la atención médica no 
dependa de consideraciones económicas. Otro pro-
blema es que las compañías de seguros de vida con 
frecuencia rechazan a pacientes jóvenes con cardio-
patías de base.

3.4.2. Ejercicio y deporte

Las recomendaciones de ejercicio y deporte deben 
basarse en la capacidad del paciente, el impacto en 
la hemodinámica de base y el riesgo de descompen-
sación aguda y arritmias. El asesoramiento debería 
basarse en el tipo de deporte y los niveles de es-
fuerzo previstos. La realización de las pruebas indi-
cadas es inestimable y, en general, los médicos han 
sido demasiado conservadores en sus consejos. El 
ejercicio regular tiene beneficios bien documentados 
para la forma física, el bienestar psicológico y la in-
teracción social, así como un efecto positivo en el 
futuro riesgo de cardiopatía adquirida. Como reco-
mendación general, el ejercicio dinámico es más 
adecuado que el estático.

En pacientes con enfermedades cardiacas cono-
cidas, la muerte súbita durante el ejercicio es muy 
poco frecuente10. Las recomendaciones detalladas 
para la participación en deportes de competición 
van más allá del ámbito de este documento y ya han 
sido publicadas con anterioridad11,12. Algunas le-
siones no son compatibles con los deportes de com-
petición, por su gravedad o complejidad morfoló-
gica y la tendencia a arritmias graves, como el 
síndrome de Eisenmenger, la HAP, la CUV, las 
anomalías de las arterias coronarias, la malforma-
ción de Ebstein y la TAGcc y la TAG reparada por 
switch auricular o intervención de Rastelli13.

3.4.3. Embarazo, anticoncepción 
y asesoramiento genético (*)

La mayoría de las pacientes con CCA toleran 
bien el embarazo, pero los cuidados especializados 
se aplican mejor dentro del marco de un equipo 
multidisciplinario. Este equipo debería contar con 
la colaboración de expertos en cardiología de CCA, 
ginecología, anestesia, hematología, neonatología y 
genética. El asesoramiento oportuno debería ser un 

• CC cianótica, sin reparación quirúrgica, o con 
defectos residuales, shunts paliativos o conductos.

• CC tras reparación con material protésico colo-
cado por cirugía o por técnica percutánea, hasta 
6 meses después de la intervención, hasta la 
endotelización.

• Cuando un defecto residual persista en el punto 
de implantación del material protésico o dispositivo 
por cirugía o por técnica percutánea. 

La recomendación está limitada a las interven-
ciones dentales que requieren manipulación de la 
región gingival o periapical de los dientes o perfora-
ción de la mucosa oral. No se recomienda el uso de 
antibióticos para intervenciones del tracto respira-
torio, gastrointestinales, genitourinarias, dermato-
lógicas u osteomusculares, a menos que haya una 
infección establecida. 

Las recomendaciones actualizadas cambian radi-
calmente la práctica, durante tanto tiempo estable-
cida, para médicos de atención primaria, cardió-
logos, dentistas y sus pacientes. Por cuestiones 
éticas, estos médicos deben discutir con sus pa-
cientes el beneficio y el perjuicio potencial de la 
profilaxis antibiótica antes de tomar la decisión 
final. Tras la revisión informada y la discusión, al-
gunos pacientes, y algunos médicos también, quizá 
prefieran seguir con la profilaxis habitual en el caso 
individual, y se debe respetar estas opiniones. 

3.4. Cuestiones no cardiacas

Los pacientes con CCA se enfrentan a varios de-
safíos no cardiacos que incluyen la cirugía no car-
diaca, el ejercicio y el deporte, la anticoncepción y 
el embarazo, y cuestiones sociales y psicológicas; 
cuestiones que no se pueden abordar en detalle en 
este documento. Además, puede ser difícil conse-
guir un seguro médico y de vida.

Los médicos de CCA deben ser conscientes de 
estos desafíos, estar preparados para ayudar a los 
pacientes y sus familias en una serie de cuestiones 
psicológicas y trabajar en equipos multidisciplina-
rios para proporcionar apoyo psicológico. Muchas 
de estas cuestiones deberían empezar a discutirse 
durante el proceso de transición entre la atención 
pediátrica y la adulta.

3.4.1. Seguro médico

A pesar de las recomendaciones de las sociedades 
cardiacas, la disponibilidad del seguro varía consi-
derablemente no sólo entre países, sino también 
dentro de ellos, con sorprendentes diferencias entre 
las políticas de seguros y los datos de resultados 
disponibles. El seguro médico en concreto puede 
excluir el tratamiento de la enfermedad cardiaca en 

(*) Una revisión excelente sobre embarazo y anticoncepción en 
cardiopatías congénitas se puede encontrar en: Subirana MT et al. 
Gestación y anticoncepción. Rev Esp Cardiol Supl. 2009;9:E48-56.
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la población con CCA. La anticoncepción oral 
combinada es muy eficaz (99,9%), pero conviene 
que la eviten las pacientes con riesgo trombótico 
preexistente (circulación de Fontan, cianosis, mala 
función ventricular sistémica), sobre todo porque 
hay pocos datos de que la terapia anticoagulante 
oral concomitante anule ese riesgo. Por otro lado, 
los anticonceptivos con sólo progesterona no su-
ponen un riesgo tan alto de trombosis, y los prepa-
rados orales más recientes tienen una eficacia alta, 
> 95%. El riesgo de endocarditis tras la inserción de 
dispositivos intrauterinos impregnados en gestá-
genos probablemente sea bajo. No obstante, hay un 
riesgo de reacciones vasovagales del 5% en los mo-
mentos de la inserción o de la eliminación. La este-
rilización femenina o del compañero varón sólo de-
bería plantearse tras una cuidadosa discusión, con 
especial referencia al pronóstico a largo plazo. 

Debe proporcionarse asesoramiento genético 
adecuado. El índice de recurrencia de CCA en la 
descendencia oscila entre el 2 y el 50%, y cuando es 
la madre quien tiene CCA es más alto que cuando 
es el padre. Los riesgos más altos de recurrencia se 
encuentran en trastornos genéticos o anomalías 
cromosómicas como los síndromes de Marfan, 
Noonan y de deleción del 22q11, y el síndrome de 
Holt-Oram. Para los otros, el índice de recurrencia 
oscila entre el 2 y el 4% de media, y podría alcanzar 
un 13-18% en la EA y un 6-10% en el defecto septal 
ventricular (DSV)17.

4. COMPLICACIONES ESPECÍFICAS

El consejo de consenso sobre el seguimiento y el 
manejo de las enfermedades comunes individuales 
que los cardiólogos de adultos probablemente tra-
tarán cada vez con mayor frecuencia se resume en 
los siguientes apartados. En lo que a antecedentes y 
estudio diagnóstico se refiere, sólo se destacan los 
hallazgos clave. Para más detalles, por favor, con-
sulte los libros de texto sobre CC.

4.1. Defecto septal auricular (*)

Introducción y contexto

Es bastante común que el DSA permanezca sin 
diagnosticar hasta la edad adulta. Los tipos de 
DSA incluyen:

elemento fundamental del servicio proporcionado. 
El equipo debe participar tempranamente en el em-
barazo con el fin de planificar los cuidados prena-
tales, incluidos el parto y el seguimiento posparto. 
La HAP grave (pacientes con síndrome de 
Eisenmenger y otros) sigue siendo una enfermedad 
con una elevada tasa de mortalidad materna, de un 
30-50%14 a pesar de las terapias actuales, por lo que 
se debería aconsejar a las mujeres que no se emba-
racen. Otras enfermedades relacionadas con un 
riesgo materno alto son la obstrucción grave del 
tracto de salida/entrada del corazón izquierdo, mala 
función ventricular sistémica (fracción de eyección 
[FE] < 40%) y dilatación de la raíz aórtica en el sín-
drome de Marfan y similares, como Ehlers-Danlos 
y Loeys-Dietz. La cianosis supone un riesgo impor-
tante para el feto, y el nacimiento vivo es impro-
bable (< 12%) si la saturación de oxígeno es 
< 85%15. Para todas las demás afecciones por CCA, 
el asesoramiento debe ser individualizado y especí-
fico de la lesión. Las Guías de Práctica Clínica de-
talladas de la ESC sobre embarazo y cardiopatías 
se publicarán pronto. Hay que tener en cuenta el 
aumento relevante en el rendimiento cardiaco y el 
descenso en la resistencia vascular periférica du-
rante el embarazo, que tienen sus consecuencias he-
modinámicas para cada lesión. El estado funcional 
antes del embarazo y los antecedentes de episodios 
cardiacos previos son de especial valor pronóstico. 
Un estudio prospectivo identificó como factores de 
riesgo la FE ventricular sistémica < 40%, la clase 
funcional (CF) II de la New York Heart 
Association (NYHA) al inicio del estudio o la cia-
nosis, la obstrucción del corazón izquierdo (área 
valvular aórtica [AVA] ≤ 1,5 cm y gradiente 
> 30 mmHg, área valvular mitral < 2 cm2) y epi-
sodio cardiaco previo (insuficiencia cardiaca, epi-
sodio cerebral o arritmia)16. A las pacientes sin estos 
hallazgos y sin HAP, válvula cardiaca mecánica ni 
dilatación de la aorta se las puede considerar con 
un riesgo especialmente bajo durante el embarazo. 

La ecocardiografía fetal debería recomendarse en 
las semanas 16-18 de gestación.

Siempre hay que tener en cuenta la capacidad de los 
fármacos de afectar al feto. En concreto, no deberían 
utilizarse inhibidores de la enzima de conversión de la 
angiotensina (IECA), antagonistas del receptor de la 
angiotensina II (ARA-II) ni amiodarona.

Para la anticoncepción, los métodos de barrera 
son seguros y protegen contra enfermedades de 
transmisión sexual. No obstante, su eficacia anti-
conceptiva es alta sólo en parejas estables. Los ín-
dices anuales de fracaso son de hasta el 10%, lo que 
indica que deberían utilizarse con un método adi-
cional más eficaz. 

Los anticonceptivos hormonales son muy efi-
caces, pero hay pocos datos sobre su seguridad en 

(*) Una de las novedades de estas guías es que las indicaciones de 
intervención en las cardiopatías con cortocircuito izquierda a derecha se 
basan principalmente en el tamaño y la sobrecarga volumétrica de las 
cámaras cardiacas (ventrículo derecho en la CIA, ventrículo izquierdo 
en la CIV o ductus), en vez de en los cálculos de la magnitud del shunt 
(Qp:Qs), que está sujeto a una gran variabilidad. El cálculo del Qp:Qs sólo 
es imprescindible en pacientes con hipertensión pulmonar grave.
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pulmonar grave es poco frecuente (< 5%) y se su-
pone que su desarrollo requiere de factores adicio-
nales, como la predisposición genética (similitudes 
con la HAP idiopática). Con la mayor edad y la 
mayor PAP, las taquiarritmias se vuelven cada vez 
más comunes (aleteo o flutter auricular, fibrilación 
auricular)18. La embolia sistémica podría ser conse-
cuencia de la embolia paradójica, poco frecuente, o 
de la fibrilación auricular. 

Estudio diagnóstico 

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos clave incluyen desdobla-
miento del segundo ruido cardiaco y murmullo sis-
tólico del flujo pulmonar. Normalmente, el ECG 
revela bloqueo de rama derecha y desviación del eje 
a la derecha (desviación superior del eje a la iz-
quierda en DSAV parcial). La mayor vasculariza-
ción pulmonar en la radiografía torácica suele pasar 
inadvertida. 

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave, 
ya que ofrece el diagnóstico y la cuantificación. La 
sobrecarga de volumen del VD, que quizá sea el 
primer hallazgo inesperado en un paciente con DSA 
no diagnosticado con anterioridad, es el hallazgo 
clave y que mejor caracteriza la relevancia hemodi-
námica del defecto (preferible a la cuantificación 
del shunt). En general, los defectos del seno venoso 
exigen un diagnóstico exacto, al igual que la evalua-
ción precisa de los defectos del ostium secundum 
antes del cierre con dispositivo, que debería incluir 
dimensionamiento, exploración de la morfología 
del septo residual, tamaño y calidad del anillo, ex-
clusión de defectos adicionales y confirmación de 
una conexión venosa pulmonar normal. Otra infor-
mación clave que obtener es la PAP y la RT. 

La RMC y la TC pueden ser útiles como alterna-
tiva si la ecocardiografía resulta insuficiente, sobre 
todo para la evaluación de la sobrecarga de vo-
lumen del VD y la conexión venosa pulmonar.

La cateterización cardiaca es necesaria en casos 
de PAP alta en ecocardiografía para determinar la 
RVP (véase el apartado 3.2.5 para más detalles).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 3)

La reparación quirúrgica tiene una mortalidad 
baja (< 1% en pacientes sin comorbilidad relevante) 
y buenos resultados a largo plazo, esperanza de 
vida normal y baja morbilidad a largo plazo cuando 
se realiza pronto, en la niñez o la adolescencia, y en 
ausencia de hipertensión pulmonar19,20. No obs-
tante, la mortalidad quizá sea más alta en pacientes 
de edad avanzada y en aquellos con comor-
bilidades. 

– DSA del ostium secundum: el 80% de los DSA; 
localizado en la región de la fosa oval y sus 
alrededores.

– DSA del ostium primum: el 15%, sinónimos: de-
fecto septal auriculoventricular (DSAV), canal au-
riculoventricular (AV) parcial; localizado cerca de 
la cruz cardiaca, las válvulas AV suelen tener mal-
formaciones que resultan en varios grados de regur-
gitación (véase el apartado 4.3).

– Defecto del seno venoso superior: el 5%, locali-
zado cerca de la entrada de la vena cava superior 
(VCS), asociado a la conexión parcial o completa 
de las venas pulmonares derechas con VCS/aurícula 
derecha (AD).

– Defecto del seno venoso inferior: < 1%, locali-
zado cerca de la entrada de la vena cava inferior 
(VCI).

– Seno coronario sin techo: < 1%, la separación 
de la aurícula izquierda (AI) puede faltar parcial o 
completamente. 

Las lesiones secundarias incluyen conexión ve-
nosa pulmonar anómala, VCS izquierda persistente, 
estenosis de la válvula pulmonar y prolapso de la 
válvula mitral. El DSA del ostium secundum puede 
ser secundario a síndromes de corazón-mano, como 
por ejemplo el síndrome Holt-Oram o la defor-
midad de las extremidades superiores. 

El volumen del shunt depende de la adaptabilidad 
del VD/VI, el tamaño del defecto y la presión del AI/
AD. El DSA simple resulta en shunt izquierda-derecha 
(SID) por la mayor adaptabilidad del VD que del VI 
(shunt en general relevante, con un tamaño del defecto 
≥ 10 mm), y causa sobrecarga de volumen del VD y 
sobrecirculación pulmonar. La disminución de la 
adaptabilidad del VI o cualquier enfermedad con ele-
vación de la presión de la AI (hipertensión, cardio-
patía isquémica, cardiomiopatía, enfermedad de la 
válvula aórtica y mitral) aumenta el SID. La menor 
adaptabilidad del VD (estenosis pulmonar, HAP u 
otras enfermedades del VD) o enfermedad de la vál-
vula tricúspide pueden aumentar el SID o acabar cau-
sando inversión del shunt, lo que resulta en cianosis.

Presentación clínica e historia natural

Los pacientes suelen permanecer asintomáticos 
hasta la edad adulta; no obstante, la mayoría tiene 
síntomas pasada la cuarta década, como capacidad 
funcional reducida, disnea de esfuerzo y palpita-
ciones (taquiarritmias supraventriculares) y, con 
menor frecuencia, infecciones pulmonares e insufi-
ciencia cardiaca derecha. La esperanza de vida se 
reduce en conjunto, pero la supervivencia es mucho 
mejor de lo supuesto con anterioridad. La PAP 
puede ser normal, pero por término medio aumenta 
con la edad. Sin embargo, la enfermedad vascular 
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vención (oclusión con balón con revaluación de la 
hemodinámica) y tratamiento.

En pacientes con aleteo/fibrilación auricular, la 
crioablación o la ablación por radiofrecuencia (in-
tervención modificada de Maze) deberían plan-
tearse en el momento de la cirugía.

En pacientes de edad avanzada con DSA no apta 
para cierre con dispositivo, el riesgo quirúrgico in-
dividual por las comorbilidades debe sopesarse cui-
dadosamente con los beneficios potenciales del 
cierre del DSA. 

Recomendaciones de seguimiento

La evaluación de seguimiento debería incluir la 
determinación del shunt residual, el tamaño y la 
función del VD, RT y la PAP por ecocardiografía, 
así como la evaluación de las arritmias por antece-
dentes, ECG y, sólo si está indicado, es decir, no 
sistemáticamente, la monitorización Holter. Los 
pacientes reparados menores de 25 años de edad sin 
secuelas ni lesiones residuales relevantes (sin shunt 
residual, con PAP y VD normales y sin arritmias) 
no necesitan seguimiento regular. No obstante, 
tanto los pacientes como los médicos derivadores 
deberían conocer la posible aparición tardía de 
taquiarritmias. 

Los pacientes con shunt residual, PAP elevada o 
arritmias, antes o después de la reparación, y los re-
parados en la edad adulta, sobre todo mayores de 
40 años, deberían tener un seguimiento regular que 
incluya evaluación en centros especializados en 
CCA; los intervalos dependerán de la gravedad de 
las complicaciones residuales. Tras el cierre con dis-
positivo, se recomienda un seguimiento regular du-

El cierre con dispositivo se ha convertido en la 
primera elección para el cierre del defecto del os-
tium secundum cuando es factible desde el punto de 
vista morfológico (diámetro forzado < 38 mm y 
borde suficiente de 5 mm excepto hacia la aorta). 
Tal es el caso en un 80% de los pacientes. Aunque 
no se puede suponer que sea nula, varios estudios 
recientes no han constatado mortalidad alguna. Las 
complicaciones graves se observaron en ≤ 1% de los 
pacientes21,22. Las taquiarritmias auriculares que 
ocurren poco después de la intervención son, en su 
mayoría, transitorias. La erosión de la pared auri-
cular y los episodios tromboembólicos parecen ser 
muy poco frecuentes23,24. La terapia antiplaquetaria 
es necesaria durante al menos 6 meses, adminis-
trando 100 mg de aspirina al día como mínimo. 
Aún se debe estudiar en mayor profundidad la inci-
dencia potencial de las arritmias tardías o los 
efectos secundarios. Los estudios que comparan la 
cirugía con el cateterismo han constatado tasas de 
éxito y mortalidad similares, aunque con el catete-
rismo la morbilidad fue menor y la hospitalización, 
más corta21,25.

El resultado es mejor si la reparación se realiza en 
pacientes de edad < 25 años19,20. El cierre del DSA 
después de los 40 años parece no afectar a la fre-
cuencia de aparición de arritmias durante el 
seguimiento26,27. No obstante, los pacientes se bene-
fician del cierre a cualquier edad en lo que a morbi-
lidad se refiere (capacidad de ejercicio, disnea, insu-
ficiencia cardiaca derecha), sobre todo cuando 
puede realizarse por cateterismo26,27.

La mala función sistólica y diastólica del VI 
puede causar congestión pulmonar tras el cierre del 
DSA y puede requerir una prueba antes de la inter-

TABLA 3. Indicaciones para la intervención en el defecto septal auricular

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes con shunt relevante (signos de sobrecarga de volumen del VD) y RVP < 5 UW deberían ser 

sometidos a cierre del DSA con independencia de los síntomas

I B26

El cierre con dispositivo es el método de elección para el cierre del DSA tipo ostium secundum siempre que sea 

posible

I C

Todos los DSA, con independencia del tamaño, en pacientes con sospecha de embolia paradójica (exclusión de 

otras causas) deberían ser considerados para la intervención

IIa C

Los pacientes con una RVP ≥ 5 UW pero < 2/3 a la RVS o una PAP < 2/3 de la presión sistémica (basal o tras 

prueba con vasodilatadores, preferiblemente óxido nítrico, o tras terapia dirigida contra HAP) y evidencia de SID 

neto (Qp:Qs > 1,5) podrían ser considerados para la intervención

IIb C

El cierre del DSA debe evitarse en pacientes con fisiología de Eisenmenger III C

DSA: defecto septal auricular; HAP: hipertensión arterial pulmonar; PAP: presión arterial pulmonar; Qp:Qs: cociente de flujo pulmonar/sistémico; RVP: resistencia vascular 
pulmonar; RVS: resistencia vascular sistémica; SID: shunt izquierda-derecha; UW: unidades Wood.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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posible extensión al septo de entrada, trabecular o 
de salida; adyacente a las válvulas aórtica y tricús-
pide; los aneurismas del septo membranoso son fre-
cuentes y pueden resultar en cierre parcial o 
completo.

– Muscular o trabecular: hasta un 15-20%; com-
pletamente rodeado de músculo; diferentes ubica-
ciones; frecuentemente múltiple; el cierre espon-
táneo es especialmente frecuente. 

– Supracristal de salida, subarterial, subpul-
monar, infundibular, supracristal, conal o yuxtaar-
terial doblemente comprometida: aproximadamente 
un 5%; localizado debajo de las válvulas semilu-
nares en el septo conal o de salida; a menudo aso-
ciado a la regurgitación aórtica (RA) progresiva 
por prolapso de las cúspides aórticas, normalmente 
la derecha.

– De entrada, canal AV o tipo de DSAV: entrada 
del septo ventricular inmediatamente inferior al 
aparato de la válvula AV; suele ocurrir en el sín-
drome de Down. 

Con frecuencia hay un único defecto, aunque 
pueden ser múltiples. El DSV también es un ele-
mento común de las anomalías complejas, como 
TdF, TAGcc, etc. El cierre espontáneo de un DSV 
puede ocurrir más a menudo en defectos muscu-
lares o trabeculares, pero también en perimembra-
nosos. No es frecuente en los defectos de salida y 
ocurre principalmente durante la infancia29.

La dirección y la magnitud del shunt están deter-
minadas por la RVP, el tamaño del defecto, la fun-
ción sistólica y diastólica del VI/VD y la presencia 
de OTSVD.

Presentación clínica e historia natural

La presentación clínica habitual en adultos 
incluye:

– DSV intervenido en la infancia, sin DSV 
residual.

– DSV intervenido en la infancia, con DSV resi-
dual. El tamaño del shunt residual determina la pre-
sencia de síntomas y el grado de sobrecarga de vo-
lumen del VI.

– DSV pequeño con SID relevante, sin sobre-
carga de volumen del VI ni hipertensión pulmonar, 
no considerado para la cirugía en la infancia.

– DSV con SID, hipertensión pulmonar (dife-
rentes grados) y varios grados de sobrecarga de vo-
lumen del VI; es poco común.

– Síndrome de Eisenmenger: DSV grande con 
SID originalmente grande y desarrollo de enfer-
medad vascular pulmonar grave que resulta en in-
versión del shunt, shunt derecha-izquierda (SDI), 
cianosis (véase los apartados 4.17 y 4.18). 

rante los primeros 2 años y luego cada 2-4 años, 
según los resultados.

Las arritmias tardías postoperatorias tras una re-
paración quirúrgica en pacientes mayores de 40 
años son, con mayor frecuencia, taquicardias por 
reentrada intraauricular o aleteo auricular, que 
pueden tratarse con éxito mediante ablación por ra-
diofrecuencia. Con o sin reparación después de los 
40 años, la fibrilación auricular se vuelve más 
común, y puede necesitar terapia antiarrítmica; se 
sabe poco de la terapia ablativa en este contexto. 

El acceso a la AI debería quedar restringido tras 
el cierre con dispositivo. Los pacientes con fibrila-
ción auricular deberían recibir anticoagulantes 
orales. El síndrome del seno enfermo o el bloqueo 
cardiaco son menos comunes.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: no hay restricciones para pa-
cientes asintomáticos antes o después de la inter-
vención sin hipertensión pulmonar, arritmias rele-
vantes ni disfunción del VD; limitación a deportes 
recreativos de baja intensidad para pacientes con 
HAP (véase el apartado 3.4.2). 

Embarazo: el riesgo secundario al embarazo en 
pacientes con hipertensión pulmonar es bajo. El 
cierre antes del embarazo quizá prevenga la em-
bolia paradójica y el empeoramiento del estado clí-
nico. El embarazo está contraindicado en pacientes 
con HAP grave o síndrome de Eisenmenger (véase 
el apartado 3.4.3). El índice de recurrencia de CC es 
de un 3-10%, excluidos los DSA hereditarios y los 
síndromes de corazón-mano con herencia autosó-
mica dominante.

Profilaxis contra EI: recomendada durante 
6 meses tras el cierre con dispositivo (véase el apar-
tado 3.3.5).

4.2 Defecto septal ventricular

Introducción y contexto

Como hallazgo aislado, el DSV es la malforma-
ción cardiaca congénita más común en el naci-
miento (30-40%) después de la válvula aórtica bi-
cúspide (VAB). En general, se diagnostica y, si está 
indicado, se trata antes de la edad adulta. Su cierre 
espontáneo es frecuente. 

Hay varias ubicaciones posibles del defecto 
dentro del septo interventricular, que pueden divi-
dirse en cuatro grupos; la nomenclatura varía, por 
lo que se añaden los sinónimos28:

– Perimembranoso, paramembranoso o conoven-
tricular: es el más común, alrededor de un 80% de 
los DSV; localizado en el septo membranoso, con 
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La RMC puede ser una alternativa si la ecocar-
diografía resulta insuficiente, especialmente para 
evaluar la sobrecarga de volumen del VI y la cuan-
tificación del shunt.

La cateterización cardiaca es necesaria en casos 
de PAP alta en ecocardiografía para determinar la 
RVP (véase el apartado 3.2.5 para más detalles).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 4)

El cierre quirúrgico, con parche pericárdico en su 
mayoría, puede realizarse con una mortalidad ope-
ratoria baja (1-2%) y buenos resultados a largo 
plazo, por lo que sigue siendo el tratamiento de 
elección34. Se puede considerar el cierre transcatéter 
en pacientes con factores de riesgo mayores para la 
cirugía, múltiples intervenciones quirúrgicas car-
diacas previas o DSV con muy mal acceso para el 
cierre quirúrgico. Puede condiderarse como alterna-
tiva al cierre quirúrgico en los DSV musculares lo-
calizados en el centro del septo interventricular. Se 
ha demostrado que es factible en DSV perimembra-
nosos. Aún se desconoce si el riesgo de bloqueo AV 
completo y atrapamiento de la válvula tricúspide 
que causa la RT o el riesgo de RA observado en 
niños permanece en los adultos.

Recomendaciones de seguimiento

Tanto el desarrollo de RA o RT como el grado 
del shunt (residual), la disfunción del VI, la eleva-
ción de la PAP, el desarrollo de VDDC y el desa-
rrollo de ESA discreta deberían ser excluidos o eva-
luados si están presentes en la ecocardiografía.

El posible desarrollo de bloqueo AV completo re-
quiere atención; los pacientes que desarrollan blo-
queo bifascicular o bloqueo trifascicular transitorio 
tras cierre del DSV tienen riesgo de desarrollar blo-
queo AV completo en los años siguientes.

Los pacientes con disfunción del VI, shunt resi-
dual, HAP, RA, OTSVD u obstrucción del tracto 
de salida del ventrículo izquierdo (OTSVI) deberían 
tener seguimiento anual con evaluación en centros 
especializados en CCA. En pacientes con DSV pe-
queño (nativo o residual, VI normal, PAP normal, 
asintomáticos) y sin ninguna otra lesión, el segui-
miento en intervalos de 3-5 años es aceptable. Tras 
el cierre con dispositivo, se recomienda un segui-
miento regular durante los primeros 2 años y luego, 
dependiendo del resultado, cada 2-4 años. Tras 
cierre quirúrgico sin anomalía residual, los inter-
valos de 5 años son aceptables.

Consideraciones adicionales 

Ejercicio/deporte: no hay restricciones para pa-
cientes tras el cierre del DSV, o con DSV pequeño 

La gran mayoría de los pacientes con DSV ce-
rrado por completo en la infancia o los pacientes 
con DSV pequeño nunca intervenidos o con defecto 
residual tras reparación quirúrgica sin sobrecarga 
de volumen del VI en ecocardiografía suelen perma-
necer asintomáticos y no necesitan cirugía30. No 
obstante, un porcentaje desconocido de pacientes 
con DSV residual pequeño desarrollan complica-
ciones con el paso del tiempo31,32.

Con el tiempo, pueden ocurrir varias complica-
ciones:

– Endocarditis, que según se ha constatado 
ocurre en hasta 2/1.000 pacientes/año, 6 veces más 
que en la población normal. 

– Debido a un aumento en la presión sistólica y 
diastólica del VI, el grado del SID puede aumentar 
y causar sobrecarga de volumen del VI y, final-
mente, insuficiencia cardiaca. Estos pacientes son 
candidatos para el cierre.

– Se puede desarrollar ventrículo derecho con 
doble cámara (VDDC), que podría ser consecuencia 
de la lesión del jet del endotelio del VD causada por 
jet del DSV de alta velocidad.

– Puede desarrollarse estenosis subaórtica (ESA) 
discreta, aunque es poco común.

– En el caso de un DSV de salida (supracristal), 
con menor frecuencia perimembranoso, hay un 
riesgo considerable de prolapso de la cúspide coro-
naria derecha o no coronaria de la válvula aórtica 
que resulte en RA progresiva.

– Pueden aparecer arritmias, pero son menos fre-
cuentes que en otras formas de CC33.

– El bloqueo cardiaco completo, poco común en 
la actualidad, sí lo fue en los primeros años de la ci-
rugía cardiaca, por lo que puede ocurrir sobre todo 
en pacientes mayores. Estos pacientes suelen nece-
sitar marcapasos toda la vida. 

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Entre los hallazgos clínicos específicos se en-
cuentra el murmullo holosistólico en el tercer al 
cuarto espacio intercostal; se puede percibir una vi-
bración precordial. 

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave, 
ya que en general ofrece el diagnóstico y la evalua-
ción de la gravedad de la enfermedad. Los hallazgos 
clave necesarios son ubicación, número y tamaño 
de los defectos, gravedad de la sobrecarga de vo-
lumen del VI y PAP estimada. Debe evaluarse la 
RA secundaria al prolapso de la cúspide derecha o 
no coronaria, sobre todo en caso de DSV de salida 
(supracristal) y perimembranosos altos. El VDDC 
debe excluirse.
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El DSAV representa un 3% de todos los defectos 
cardiacos congénitos. El 35% de los pacientes con 
DSAV tienen síndrome de Down. La mayor parte 
de los DSAV completos ocurre en pacientes con 
este síndrome (> 75%), y la mayor parte de los 
DSAV parciales ocurre en pacientes sin el síndrome 
(> 90%). Los DSAV pueden ocurrir junto con TdF 
u otras formas de CC compleja. Es muy común en 
síndromes de heterotaxia. Puesto que en el pasado 
el tratamiento quirúrgico se negaba a pacientes con 
síndrome de Down, estos pacientes pueden tener 
DSAV completo y síndrome de Eisenmenger jamás 
intervenidos. 

Presentación clínica e historia natural

La presentación clínica depende principalmente 
de la presencia y el tamaño del DSA y el DSV y la 
capacidad de la válvula AV del lado izquierdo. Los 
síntomas no son específicos de un DSAV y son con-
secuencia del shunt intracardiaco (SID, SDI o bidi-
reccional), la hipertensión pulmonar, la regurgita-
ción de la válvula AV, la disfunción ventricular o la 
OTSVI. Puede haber intolerancia al ejercicio, 
disnea, arritmia y cianosis. La ESA podría estar 
presente o desarrollarse con el tiempo.

La historia del DSAV completo no intervenido es 
la del síndrome de Eisenmenger, a no ser que el 
DSV sea pequeño (véase las secciones 4.17 y 4.18).

El DSAV parcial no reparado es común en 
adultos. Los síntomas clínicos presentes son los de 
un SID auricular (véase el apartado 4.1) o regurgi-
tación de la válvula AV del lado izquierdo («fi-

sin hipertensión pulmonar, arritmias relevantes ni 
disfunción del VI. Los pacientes con HAP deben li-
mitarse a actividades/deportes recreativos de baja 
intensidad (véase el apartado 3.4.2).

Embarazo: está contraindicado en el síndrome de 
Eisenmenger. El riesgo es bajo en pacientes asinto-
máticas con VD normal y sin HAP (véase el apar-
tado 3.4.3). El índice de recurrencia de CC se ha 
constatado en un 6-10%17.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes con alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.3 Defecto septal auriculoventricular 

Introducción y contexto

El DSAV (canal AV o defecto de la almohadilla 
endocárdica) se caracteriza por la presencia de un 
anillo AV común, con cinco valvas. En la forma 
parcial, las valvas puente anterior y posterior se 
funden en el centro y se crean orificios indepen-
dientes a izquierda y derecha. En el DSAV com-
pleto, la fusión central no está presente y hay un 
único orificio. El DSAV parcial (DSA del ostium 
primum, canal AV parcial) tiene un defecto sólo a 
nivel auricular. El DSAV completo (canal AV com-
pleto) tiene un defecto septal en la cruz cardiaca, 
que se extiende hasta el septo interauricular e inter-
ventricular. El nodo AV está situado detrás y de-
bajo del seno coronario. El haz de His y la rama iz-
quierda quedan desplazados posteriormente. Esto 
representa una secuencia de activación anómala de 
los ventrículos.

TABLA 4. Indicaciones para la intervención en el defecto septal ventricular

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes con síntomas atribuibles al SID a través del DSV (residual) y sin enfermedad vascular pulmonar 

grave (véase abajo) deberían ser sometidos a cierre quirúrgico del DSV

I C

Los pacientes asintomáticos con evidencia de sobrecarga de volumen del VI atribuible al DSV deberían ser 

sometidos a cierre quirúrgico del DSV

I C

Los pacientes con antecedentes de EI deberían ser considerados para el cierre quirúrgico del DSV IIa C

Los pacientes con prolapso de una cúspide de la válvula aórtica secundario al DVS que causa RA progresiva 

deberían ser considerados para la cirugía

IIa C

Los pacientes con DSV y HAP deberían ser considerados para la cirugía cuando sigue habiendo SID neto 

(Qp:Qs > 1,5) y PAP o RVP < 2/3 de los valores sistémicos (basal o tras tratamiento con vasodilatadores, 

preferiblemente óxido nítrico, o tras terapia dirigida contra la HAP)

IIa C

La cirugía debe evitarse en DSV con Eisenmenger y con desaturación inducida por el ejercicio III C

Si el DSV es pequeño, no subarterial, no causa sobrecarga de volumen del VI ni hipertensión pulmonar, ni tampoco 

hay antecedentes de EI, se debe evitar la cirugía

III C

DSV: defecto septal ventricular; EI: endocarditis infecciosa; HAP: hipertensión arterial pulmonar; Qp:Qs: cociente de flujo pulmonar/sistémico; RA: regurgitación aórtica; RVP: 
resistencia vascular pulmonar; SID: shunt izquierda-derecha; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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ción de la RVP (véase el apartado 3.2.5 para más 
detalles).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 5)

El cierre del DSAV por catéter no es posible, por 
lo que la intervención es quirúrgica (cierre del de-
fecto, reparación de la válvula). En casos de comu-
nicaciones residuales interauriculares o interventri-
culares, el marcapasos endocárdico supone un 
riesgo elevado de émbolos paradójicos. Esto de-
bería tenerse en cuenta cuando el marcapasos esté 
indicado. En ocasiones puede ser necesario un mar-
capasos epicárdico. 

Recomendaciones de seguimiento 

Se recomienda el seguimiento regular durante 
toda la vida de todos los pacientes con DSAV, in-
tervenidos o no, incluida evaluación en centros es-
pecializados en CCA. Debería prestarse especial 
atención al shunt residual, la disfunción de la vál-
vula AV, el agrandamiento y la disfunción del VI y 
el VD, la elevación de la PAP, ESA y arritmias36. 
La frecuencia de las visitas ambulatorias depende 

sura»). Los pacientes pueden estar asintomáticos, 
aunque los síntomas suelen incrementarse con la 
edad. A los 40 años, gran parte de los adultos están 
sintomáticos.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos dependen de la variante in-
dividual. El 50% de los pacientes tienen un tiempo 
de conducción AV prolongado y prácticamente 
todos tienen desviación del eje izquierdo o desvia-
ción extrema del eje izquierdo en el ECG.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave. 
Proporciona la evaluación de cada elemento anató-
mico del DSAV, las válvulas AV y sus conexiones (ca-
balgamiento), la gravedad y dirección del shunt intra-
cardiaco, la función del VI y VD, la PAP y la 
evaluación de la presencia/ausencia de ESA. 

La RMC está indicada cuando se requiere cuantifica-
ción adicional de los volúmenes ventriculares y la fun-
ción del shunt intracardiaco para tomar una decisión. 

La cateterización cardiaca está indicada en el 
caso de PAP alta en ecocardiografía para evalua-

TABLA 5. Indicaciones para la intervención en el defecto septal auriculoventricular

Indicaciones Clasea Nivelb

DSAV completo

La cirugía cardiaca debe evitarse en pacientes con fisiología de Eisenmenger. En caso de duda, se recomienda 

realizar la prueba de RVP

III C

Para la indicación de intervención, véase también DSV, apartado 4.2

DSAV parcial

El cierre quirúrgico debería realizarse en caso de sobrecarga relevante de volumen del VD. Para más detalles, 

véase DSA, apartado 4.1

I C

Regurgitación de la válvula AV

Los pacientes sintomáticos con regurgitación de la válvula AV de leve a moderada deberían ser sometidos a 

cirugía valvular, preferiblemente reparación de la válvula AV

I C

Los pacientes asintomáticos con regurgitación de la válvula del lado izquierdo de moderada a grave y DSFVI 

> 45 mm y/o función deteriorada del VI, FEVI < 60%, deberían ser sometidos a cirugía de la válvula tras 

haber excluido otras causas de la disfunción del VI

I B35

La reparación quirúrgica debería considerarse en pacientes asintomáticos con regurgitación de la válvula 

AV del lado izquierdo de moderada a grave con signos de sobrecarga de volumen del VI y un sustrato de 

regurgitación con muchas probabilidades de curarse por reparación quirúrgica

IIa C

ESA

Véase el apartado 4.5.3

AV: auriculoventricular; DSA: defecto septal auricular; DSAV: defecto septal auriculoventricular; DSFVI: diámetro sistólico final del ventrículo izquierdo; DSV: defecto septal 
ventricular; ESA: estenosis subaórtica; FEVI: fracción de eyección ventricular izquierda; RVP: resistencia vascular pulmonar; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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puede que la sobrecarga de volumen del VI o la 
HAP sean predominantes (predisposición genética). 
Los pacientes adultos con DAP han desarrollado, 
en general, fisiología de Eisenmenger. 

Presentación clínica e historia natural

La presentación de pacientes adultos con DAP 
incluye:

– Ductus pequeño sin sobrecarga de volumen del 
VI (VI normal) y PAP normal, generalmente 
asintomática.

– DAP moderado con sobrecarga predominante 
de volumen del VI: VI grande con función normal o 
reducida, con posible insuficiencia cardiaca iz-
quierda.

– DAP moderado con HAP predominante: so-
brecarga de presión del VD, con posible insufi-
ciencia cardiaca derecha.

– DAP grande: fisiología de Eisenmenger con hi-
poxemia diferencial y cianosis diferencial, extremi-
dades inferiores cianóticas, a veces el brazo iz-
quierdo también (véase las secciones 4.17 y 4.18).

Hay un riesgo potencial de endocarditis, pero pa-
rece ser bajo. La formación de aneurismas del ductus 
es una complicación poco común que incluso puede 
comprimir la arteria coronaria principal izquierda.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos específicos incluyen un 
murmullo continuo que desaparece con el desa-
rrollo del síndrome de Eisenmenger; en caso de cia-
nosis diferencial, véase lo ya comentado.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica 
clave, ya que proporciona el diagnóstico (aunque 
quizá sea difícil en pacientes con fisiología de 
Eisenmenger), el grado de sobrecarga de volumen 
del VI, la PAP, el tamaño de la AP y los cambios 
del corazón derecho.

La RMC o la TC están indicadas cuando se nece-
sita cuantificación adicional de los volúmenes del 
VI o evaluación de la anatomía de la AP. 

La cateterización cardiaca está indicada cuando la 
PAP es alta en ecocardiografía para la estimación de 
la RVP (véase el apartado 3.2.5 para más detalles).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 6)

En adultos, la calcificación del DAP podría ser 
un problema para el cierre quirúrgico. El cierre con 
dispositivo es el método de elección, incluso si las 
intervenciones cardiacas están indicadas por otras 

de la presencia y la gravedad de las anomalías resi-
duales. Un DSAV reparado quirúrgicamente sin 
anomalías residuales relevantes debería tener segui-
miento, como mínimo, cada 2-3 años. En el caso de 
anomalías residuales, los intervalos deberían ser 
más cortos. Las indicaciones para la reintervención 
por anomalías residuales son comparables a las in-
dicaciones para cirugía primaria. En pacientes in-
tervenidos, el problema más frecuente es la regurgi-
tación de la válvula AV del lado izquierdo37,38. La 
estenosis de la válvula AV del lado izquierdo, en la 
mayoría de casos consecuencia de una reparación 
anterior, que causa síntomas debería intervenirse 
(IC).

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: para la mayor parte de los pa-
cientes con DSAV reparado y sin complicaciones, 
la actividad física no requiere restricciones. No obs-
tante, muchos tendrán un rendimiento por debajo 
de lo normal medido objetivamente. Los pacientes 
con complicaciones residuales importantes re-
quieren recomendaciones individuales (véase el 
apartado 3.4.2).

Embarazo: lo toleran bien las pacientes con repa-
ración completa sin lesiones residuales relevantes. 
Un DSAV parcial no intervenido supone un riesgo 
mayor de embolización paradójica. Debería consi-
derarse el cierre de todos los DSA relevantes antes 
de un embarazo. El embarazo está contraindicado 
en pacientes con HAP grave. Como norma, las pa-
cientes con regurgitación de la válvula AV del lado 
izquierdo que no tienen indicación para cirugía 
toleran el embarazo relativamente bien, aunque 
pueden sufrir arritmias y empeoramiento de la re-
gurgitación de la válvula AV39 (véase el apartado 
3.4.3). El riesgo de recurrencia de CC es relativa-
mente alto, de hasta el 11%, y el asesoramiento ge-
nético es necesario40.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.4. Ductus arterioso persistente

Introducción y contexto

El ductus arterioso persistente (DAP) consiste en 
la comunicación persistente entre la AP izquierda 
(API) y la aorta descendente distal a la arteria sub-
clavia izquierda. Puede estar asociado a una va-
riedad de lesiones de CC. No obstante, suele tra-
tarse de un hallazgo aislado en el adulto.

En un principio, el DAP resulta en SID y sobre-
carga de volumen del VI. En DAP moderados y 
grandes, la presión pulmonar se eleva. En pacientes 
que llegan a la edad adulta con un DAP moderado, 
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4.5. Obstrucción del tracto de salida 
del ventrículo izquierdo

La OTSVI puede ocurrir a nivel valvular, subval-
vular o supravalvular, en uno o en múltiples niveles. 
El punto más común de obstrucción es el valvular 
(75%).

4.5.1. Estenosis valvular aórtica

Introducción y contexto

La causa más común de EA valvular congénita es 
la VAB, con una incidencia estimada de un 1-2% de 
la población general. Las mutaciones del gen 
NOTCH 1 se han relacionado con la VAB. Las 
anomalías de la pared aórtica secundarias a la VAB 
pueden provocar dilatación progresiva, aneurisma 
aórtico, rotura o disección. Para el manejo de la EA 
secundaria a VAB, véase la Guía de Práctica Clínica 
sobre el manejo de la cardiopatía valvular35.

Presentación clínica e historia natural

Los pacientes suelen permanecer asintomáticos 
durante muchos años. El avance de la estenosis 
varía y depende de la gravedad inicial, el grado de 
calcificación, la edad y factores de riesgo de ateros-
cleróticos. En la VAB, el avance es más rápido en 
los pacientes con mayor excentricidad de la línea de 
cierre y línea de cierre orientada ateroposterior-
mente. 

El pronóstico es bueno y la muerte súbita es poco 
común en pacientes asintomáticos, que toleran bien 
el ejercicio incluso cuando la estenosis es grave44. 

lesiones cardiacas concomitantes, y se puede rea-
lizar con éxito en la gran mayoría de los adultos, 
con un índice muy bajo de complicaciones41-43. La 
cirugía se reserva para los pacientes poco comunes 
con un ductus demasiado largo para el cierre con 
dispositivo o con anatomía inadecuada, como la 
formación de aneurismas.

Recomendaciones de seguimiento 

La evaluación ecocardiográfica debe incluir ta-
maño y función del VI, PAP, shunt residual y le-
siones asociadas. 

Los pacientes sin shunt residual, VI normal y 
PAP normal no requieren seguimiento regular des-
pués de los 6 meses.

Los pacientes con disfunción del VI y aquellos 
con HAP residual deberían tener seguimiento en in-
tervalos de 1-3 años, según la gravedad, y con eva-
luación en centros especializados en CCA.

Consideraciones adicionales 

Ejercicio/deporte: no hay restricciones para pa-
cientes asintomáticos ni antes ni después de la inter-
vención, siempre que no tengan hipertensión pul-
monar; limitación a deportes de baja intensidad 
para pacientes con HAP.

Embarazo: no hay riesgo mayor relevante secun-
dario al embarazo en pacientes sin hipertensión pul-
monar. El embarazo está contraindicado en pa-
cientes con HAP grave y síndrome de Eisenmenger 
(véase el apartado 3.4.3).

Profilaxis contra EI: limitada a pacientes en alto 
riesgo (véase el apartado 3.3.5).

TABLA 6. Indicaciones para la intervención en el ductus arterioso persistente

Indicaciones Clasea Nivelb

El DAP debería cerrarse en pacientes con signos de sobrecarga de volumen del VI I C

El DAP debería cerrarse en pacientes con HAP pero con PAP < 2/3 de la presión sistémica o RVP < 2/3 de la RVS I C

El cierre con dispositivo es el método de elección siempre que sea apropiado desde el punto de vista técnico I C

El cierre del DAP debería considerarse en pacientes con HAP y PAP > 2/3 de la presión sistémica o RVP > 2/3 de 

la RVS pero todavía con SID neto (Qp:Qs > 1,5) o cuando las pruebas, preferiblemente con óxido nítrico, o el 

tratamiento demuestren reactividad vascular pulmonar

IIa C

El cierre con dispositivo debería considerarse en DAP pequeños con murmullo continuo y VI y PAP normales IIa C

El cierre con dispositivo debería evitarse en ductus silenciosos (muy pequeños y sin murmullo) III C

El cierre del DAP debería evitarse en el síndrome de Eisenmenger y en pacientes con desaturación de las 

extremidades inferiores inducida por el ejercicio

III C

DAP: ductus arterioso persistente; HAP: hipertensión arterial pulmonar; PAP: presión arterial pulmonar; Qp:Qs: cociente de flujo pulmonar/sistémico; RVP: resistencia vascular 
pulmonar; RVS: resistencia vascular sistémica; SID: shunt izquierda-derecha; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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El cateterismo cardiaco sólo es necesario si la eva-
luación no invasiva aporta resultados dudosos y 
para la evaluación de las arterias coronarias (véase 
el apartado 3.2.5).

Terapia médica

Los pacientes sintomáticos requieren cirugía ur-
gente. El tratamiento médico contra la insuficiencia 
cardiaca se reserva únicamente para pacientes 
inoperables.

Hasta el momento, no se ha demostrado que el 
tratamiento con estatinas u otro tratamiento mé-
dico retrasen el avance de la EA47.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 8)

En adolescentes y adultos jóvenes seleccionados 
con válvulas no calcificadas, puede considerarse la 
valvuloplastia con balón. En pacientes con válvulas 
calcificadas, el tratamiento de elección es la sustitu-
ción de la válvula. Las válvulas mecánicas son más 
duraderas que las biológicas o los homoinjertos, 
pero requieren terapia anticoagulante de por vida. 
Se ha propuesto la intervención de Ross para las 
pacientes en edad de tener hijos y para los que 
quieren evitar la anticoagulación. Se trata de una 
intervención de mayor envergadura (operación de 
dos válvulas) con un índice relevante de reinterven-
ción tras la primera década postoperatoria48. La im-
plantación percutánea de la válvula se ha conver-
tido en una técnica alternativa para tratar la 
estenosis del sustituto de la válvula pulmonar (el 
homoinjerto). En la actualidad, la implantación de 
la válvula aórtica transcatéter no tiene lugar en el 
tratamiento contra la EA congénita. 

Recomendaciones de seguimiento

Se requiere un seguimiento regular durante toda 
la vida, a intervalos que dependen de la gravedad 
de la estenosis. También es necesario en intervalos 
anuales tras intervención de la válvula.

Es obligatorio realizar imágenes ecocardiográficas 
de la válvula y la raíz aórtica para determinar el 
avance de la estenosis valvular y la dilatación aór-
tica. La RMC de la aorta está recomendada en pa-
cientes con VAB, y también después de la cirugía. 

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: los pacientes con EA sintomá-
tica grave y asintomática, así como aquellos con es-
tenosis moderada secundaria a VAB y aorta dila-
tada, deberían evitar practicar ejercicio intenso o 
isométrico y deportes de competición. En la EA de 
leve a moderada, el deporte sí está permitido. Se re-

Una vez aparecen los síntomas (angina de pecho, 
disnea o síncope), el pronóstico se deteriora rápida-
mente. En pacientes con VAB, la mortalidad car-
diaca se ha constatado en un 0,3% por paciente/año 
de seguimiento; la frecuencia de la disección aór-
tica, en un 0,1% y la endocarditis, en un 0,3%. Se ha 
descubierto que los senos aórticos dilatados y/o la 
aorta ascendente están presentes en el 45% de los 
pacientes tras 9 años de seguimiento45.

Estudio diagnóstico (tabla 7)

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos específicos incluyen el tí-
pico murmullo sistólico de eyección sobre la válvula 
aórtica hacia las arterias carótidas. Puede notarse 
una vibración. El ECG puede revelar hipertrofia 
ventricular izquierda (HVI) con o sin distensión.

La ecocardiografía es el punto de referencia para 
el diagnóstico de la EA y para la evaluación del 
grado de calcificación, la función del VI, la HVI y 
las lesiones asociadas. Con la ecocardiografía 
Doppler se determina la gravedad de la EA a partir 
de la velocidad máxima transvalvular (V

máx
), el gra-

diente medio y el área (AVA) del orifico efectiva 
calculada por la ecuación de continuidad. Para más 
detalles, véase las recientes recomendaciones para 
la evaluación de la estenosis valvular46.

La ETE a veces puede ser útil para planimetrar la 
AVA en válvulas no calcificadas.

Las pruebas de ejercicio están recomendadas en 
pacientes asintomáticos, especialmente con EA 
grave, para confirmar el estado asintomático y eva-
luar la tolerancia al ejercicio, la respuesta de la pre-
sión arterial, las arritmias para el riesgo de estratifi-
cación y el momento de la cirugía.

La ecocardiografía con dobutamina en dosis 
bajas es útil en la EA con función deteriorada del 
VI (flujo bajo, gradiente de EA bajo)35.

La RMC o la TC, a pesar de su potencial para 
evaluar la EA, son necesarias principalmente para 
evaluar la dilatación de la aorta, que quizá sea inde-
tectable con la ecocardiografía cuando ocurre distal 
a la unión sinotubular. 

TABLA 7. Criterios diagnósticos del grado 
de estenosis aórtica35

 EA leve EA moderada EA grave

V
máx

 (m/s)* 2-2,9 3-3,9 ≥ 4

Gradiente medio (mmHg)* < 30 30-49 ≥ 50

AVA (cm2) > 1,5 1-1,5 < 1

AVAi (cm2/m2 ASC) ≤ 1 0,6-0,9 < 0,6

ASC: área de superficie corporal; AVA: área valvular aórtica; AVAi: AVA indexada; 
EA: estenosis aórtica; V

máx
: velocidad Doppler máxima.

*En flujo transvalvular normal.
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OTSVI. Su desarrollo se ha asociado con una mu-
tación del gen de la elastina en el cromosoma 
7q11.23 con pérdida de función, lo que causa arte-
riopatía obstructiva de diversa gravedad, que es 
más pronunciada en la unión sinotubular49. Puede 
presentarse como un diafragma fibroso localizado 
distal al ostium de la arteria coronaria o, más fre-
cuentemente, como una deformidad externa en reloj 
de arena con el correspondiente estrechamiento lu-
minal de la aorta, o como estenosis difusa de la 
aorta ascendente. Suele ocurrir como parte del sín-
drome de Williams-Beuren, y puede deberse a hipo-
plasia de toda la aorta, afección del ostium coro-
nario o estenosis de ramas principales de la aorta o 
las arterias pulmonares.

Presentación clínica e historia natural

Los pacientes se presentan con síntomas de obs-
trucción del tracto de salida o isquemia miocárdica. 
La muerte súbita es muy poco frecuente, pero es 
más común en la EASV con síndrome de Williams-
Beuren, estenosis difusa periférica de la AP o EAC.

comienda realizar una prueba de ejercicio previa 
para el asesoramiento.

Embarazo: está contraindicado en la EA sinto-
mática grave. El tratamiento por valvulotomía con 
balón o cirugía debería realizarse antes de la con-
cepción. En pacientes asintomáticas con EA grave 
y una prueba de ejercicio normal, el embarazo sería 
posible para pacientes seleccionadas, aunque es po-
lémico. La aorta requiere especial atención, ya que 
la dilatación aórtica secundaria a la VAB puede ha-
berse producido y avanzar durante el embarazo. 
Hay riesgo de disección (véase el apartado 3.4.3). El 
índice de recurrencia de CC es de al menos el 5%, 
pero también se ha constatado más alto.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.5.2. Estenosis supravalvular aórtica 

Introducción y contexto

La estenosis aórtica supravalvular (EASV) repre-
senta menos del 7% de todas las formas fijas de 

TABLA 8. Indicaciones para intervención en la estenosis aórtica35

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes con EA grave y cualquier síntoma secundario a la valvulopatía (AP, disnea, síncope) deberían ser 

sometidos a sustitución de la válvula

I B

Los pacientes asintomáticos con EA grave deberían ser sometidos a cirugía cuando sufran síntomas durante la 

prueba de ejercicio

I C

Con independencia de los síntomas, la cirugía debería realizase cuando la disfunción sistólica del VI está presente 

en la EA grave (FEVI < 50%) a menos que se deba a otras causas

I C

Con independencia de los síntomas, la cirugía debería realizarse cuando los pacientes con EA son sometidos a 

cirugía de la aorta descendente o de otra válvula, o a bypass aortocoronario con injerto

I C

Con independencia de los síntomas, la cirugía aórtica debería considerarse si la aorta ascendente es > 50 mm 

(27,5 mm/m2 ASC) y no hay ninguna otra indicación para cirugía cardíaca

IIa C

Los pacientes asintomáticos con EA grave deberían ser considerados para la cirugía cuando la presión arterial se 

reduzca por debajo de la basal durante la prueba de ejercicio

IIa C

Los pacientes asintomáticos con EA grave y calcificación de moderada a severa y una tasa de progresión de la 

velocidad máxima ≥ 0,3 m/s/año deberían considerarse para la cirugía

IIa C

Los pacientes con EA moderada sometidos a cirugía de bypass aortocoronario o cirugía de la aorta ascendente u 

otra válvula deberían ser considerados para sustitución adicional de la válvula

IIa C

La EA grave con gradiente bajo (< 40 mmHg) y disfunción del VI con reserva contráctil deberían ser considerados 

para la cirugía

IIa C

La EA grave con gradiente bajo (< 40 mmHg) y disfunción del VI sin reserva contráctil podrían ser considerados 

para la cirugía

IIb C

Los pacientes asintomáticos con EA grave y excesiva hipertrofia del VI (≥ 15 mm) podrían considerarse para la 

cirugía a menos que se deba a la hipertensión

IIb C

AP: angina de pecho; ASC: área de superficie corporal; EA: estenosis aórtica; FEVI: fracción de eyección ventricular izquierda; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 9)

La cirugía es el tratamiento primario. La tasa de 
mortalidad operatoria del diafragma fibroso y la de-
formidad en reloj de arena es < 5%. Puesto que las 
arterias coronarias están a una elevada presión, la ci-
rugía podría considerarse antes que en pacientes con 
EA valvular, especialmente cuando no se requiere 
sustituto de la válvula. Después de la reparación ope-
ratoria, el índice de supervivencia se ha constatado 
en el 85% a los 15 años51. La RA puede estar presente 
en un 25% de los pacientes, pero no suele ser progre-
siva tras el alivio quirúrgico de la EASV. 

Recomendaciones de seguimiento

El seguimiento regular es necesario durante toda 
la vida, con ecocardiografía para determinar el 
avance de la obstrucción (poco frecuente), el ta-
maño y la función del VI y el desarrollo de sín-
tomas, así como tras la cirugía para detectar la rees-
tenosis tardía, el desarrollo de aneurisma (RMC/
TC) y la aparición o avance de la EAC. El segui-
miento debería incluir evaluación en centros espe-
cializados en CCA.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: véase EA valvular en el apar-
tado 4.5.1.

Embarazo: véase EA valvular en el apartado 
4.5.1. La descendencia tiene mayor riesgo de recu-

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Debido al flujo sanguíneo preferencial desde la 
EASV a la arteria braquiocefálica derecha (efecto 
Coanda), el examen clínico podría revelar un mar-
cado aumento en la presión sistólica de la extre-
midad superior derecha respecto a la izquierda y vi-
bración en la escotadura supraesternal. 

La ecocardiografía permite el diagnóstico anató-
mico de la EASV. La ecocardiografía Doppler pro-
porciona gradientes de presión, aunque se puede 
sobrestimar el descenso real de la presión de la 
obstrucción.

Para la prueba de ejercicio, véase EA valvular en 
el apartado 4.5.1.

La RMC y la TC proporcionan una definición 
anatómica precisa de la lesión e identifican lesiones 
adicionales en la aorta y sus ramas (estenosis de la 
arteria carótida y renal) y las arterias pulmonares. 

La cateterización cardiaca puede ser peligrosa50, 
sobre todo en el síndrome de Williams-Beuren, 
aunque la evaluación hemodinámica está recomen-
dada cuando la cuantificación no invasiva resulta 
dudosa. La angiografía coronaria debería realizarse 
en todos los pacientes programados para resección 
quirúrgica. La TC podría evitar la angiografía 
invasiva. 

Se ha propuesto la evaluación genética mediante 
hibridación fluorescente in situ (FISH) para definir 
el diagnóstico del síndrome de Williams-Beuren.

TABLA 9. Indicaciones para la intervención en la estenosis aórtica supravalvular

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes con síntomas, espontáneos o en la prueba de ejercicio, y gradiente Doppler medio ≥ 50 mmHg deberían 

ser sometidos a cirugía

I C

Los pacientes con gradiente Doppler medio < 50 mmHg deberían ser sometidos a cirugía cuando tienen:

Síntomas atribuibles a una obstrucción (disnea de esfuerzo, angina, síncope) y/o I C

Disfunción sistólica del VI (sin otra explicación) I C

HVI severa, atribuible a una obstrucción, no secundaria a hipertensión I C

Cuando se requiere cirugía contra EAC relevante I C

Los pacientes con gradiente Doppler medio ≥ 50 mmHgc pero sin síntomas, disfunción sistólica del VI, HVI ni prueba 

de ejercicio anómala podrían ser considerados para la reparación cuando el riesgo quirúrgico es bajo

IIb C

EAC: enfermedad de las arterias coronarias; HVI: hipertrofia ventricular izquierda; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cLos gradientes derivados del Doppler quizá sobrestimen la obstrucción y haya que confirmarlos por cateterización cardiaca izquierda. 
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Los hallazgos clínicos incluyen un murmullo sistó-
lico de eyección en el borde esternal izquierdo y el 
vértice sin radiación a las carótidas y sin clic sistólico 
de eyección. Un murmullo diastólico indica RA. 

La ecocardiografía visualiza la anatomía del 
TSVI, anomalía asociada de la válvula aórtica, can-
tidad de RA, función del VI, HVI y lesiones aso-
ciadas. Con la ecocardiografía Doppler se deter-
mina la gravedad de la obstrucción subvalvular, 
pero los gradientes derivados del Doppler pueden 
sobrestimar la obstrucción y habría que confirmarla 
por cateterismo cardiaco. A veces, la ETE es nece-
saria para demostrar la membrana. La ETE tridi-
mensional puede ser útil para caracterizar la com-
pleja anatomía del TSVI. 

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 10)

El tratamiento quirúrgico implica la resección 
circunferencial del anillo fibroso y partes de la base 
muscular a lo largo de la superficie septal izquierda. 
La ESA fibromuscular o tipo túnel requiere una re-
sección más extensa o una intervención de Konno. 
Los resultados quirúrgicos son buenos, pero puede 
haber reestenosis. En pacientes con riesgo quirúr-
gico bajo y morfología apropiada para la repara-
ción, el umbral para la intervención es más bajo que 
en la estenosis valvular aórtica, sobre todo porque 
el implante no es necesario. En el caso de RA mo-
derada o grave, la válvula aórtica debe ser susti-
tuida en el momento de la cirugía. 

rrencia de CC; se recomienda la exploración 
familiar.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.5.3. Estenosis subaórtica

Introducción y contexto

La ESA puede ocurrir como lesión aislada, aunque 
suele estar relacionada con un DSV, DSAV o com-
plejo de Shone, o puede aparecer tras la corrección 
de estas lesiones. Se ha constatado que la incidencia 
es del 6,5% en la población con CCA52. Es conse-
cuencia de una línea fibrosa en el tracto de salida del 
ventrículo izquierdo (TSVI) proximal a la válvula 
aórtica o como estrechamiento fibromuscular y debe 
diferenciarse de la cardiomiopatía hipertrófica. 

Presentación clínica e historia natural

El curso clínico es altamente variable. En un es-
tudio de adultos, el avance de la gravedad de la obs-
trucción se dio únicamente en pacientes mayores de 
50 años52. La RA es frecuente pero rara vez rele-
vante o progresiva a nivel hemodinámico.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

TABLA 10. Indicaciones para la intervención en la estenosis subaórtica

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes con síntomas, espontáneos o en la prueba de ejercicio, con un gradiente Doppler medio 

≥ 50 mmHgc o RA severa deberían ser sometidos a cirugía

I C

Los pacientes asintomáticos deben ser considerados para la cirugía cuando:

La FEVI es < 50% (el gradiente puede ser < 50 mmHg por el bajo flujo) IIa C

La RA es severa y la FEVI > 50 mm (o 25 mm/m2 de ASC) y/o FE < 50%d IIa C

El gradiente Doppler medio es ≥ 50 mmHgc y la HVI, marcada IIa C

El gradiente Doppler medio es ≥ 50 mmHgc y la respuesta de la presión arterial es anómala en la prueba de 

ejercicio

IIa C

Los pacientes asintomáticos pueden ser considerados para la cirugía cuando:

El gradiente Doppler medio es ≥ 50 mmHgc, VI normal, prueba de ejercicio normal y riesgo quirúrgico bajo IIb C

La progresión de la RA está documentada y la RA se vuelve más leve, para prevenir futuro avance IIb C

ASC: área de superficie corporal; DSFVI: diámetro sistólico final del ventrículo izquierdo; FE: fracción de eyección; FEVI: fracción de eyección ventricular izquierda; HVI: 
hipertrofia ventricular izquierda; RA: regurgitación aórtica; VI: ventrículo izquierdo. 
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cLos gradientes derivados del Doppler quizá sobrestimen la obstrucción y haya que confirmarlos por cateterización cardiaca. 
dVéase la Guía de Práctica Clínica de la ESC sobre el manejo de la cardiopatía valvular35.
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de la pared, HVI compensatoria, disfunción del VI 
y desarrollo de colaterales arteriales.

Se ha demostrado la presencia de «necrosis quís-
tica de la media» con fragmentación precoz de las 
fibras elásticas y fibrosis en la aorta ascendente y 
descendente, lo que resulta en una mayor rigidez de 
la aorta y las arterias carótidas53.

Presentación clínica e historia natural

Los signos y síntomas dependen de la gravedad 
de la coartación aórtica. Los pacientes con coarta-
ción aórtica grave ya tienen signos y síntomas en 
etapas tempranas de la vida, mientras los casos es-
pecialmente leves pueden no manifestarse hasta la 
edad adulta.

Los síntomas clave pueden incluir cefalea, hemo-
rragia nasal, mareos, tinnitus, disnea, angina abdo-
minal, claudicación, calambres en las piernas, fatiga 
en las piernas por esfuerzo y pies fríos.

El curso natural podría verse complicado por la 
insuficiencia cardiaca izquierda, la hemorragia in-
tracraneal (por aneurisma en forma de baya), EI, 
rotura o disección aórtica, enfermedad prematura 
de las arterias coronarias y cerebrales y defectos 
cardiacos asociados54,55.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Las características clínicas incluyen hipertensión sis-
tólica en la parte superior del cuerpo, hipotensión en 
la parte inferior, un gradiente de presión arterial entre 
las extremidades superiores e inferiores (> 20 mmHg 
indica una coartación aórtica relevante), retraso del 
pulso radial-femoral y colaterales palpables. 

Otros hallazgos son frémito supraesternal, mur-
mullo vascular en la espalda o murmullos continuos 
(por los vasos colaterales). Los hallazgos de la ra-
diografía torácica quizá incluyan muescas costales 
de la tercera y la cuarta (hasta la octava) costilla 
desde las colaterales, una aorta ascendente ectásica, 
torsión o doble contorno de la aorta descendente 
(signo «en 3») y ensanchamiento de la arteria sub-
clavia izquierda.

La ecocardiografía proporciona información 
sobre el punto, estructura y grado de la coartación 
aórtica, función e hipertrofia del VI, anomalías car-
diacas asociadas y diámetros de los vasos aórticos y 
supraaórticos. Los gradientes del Doppler no son 
útiles para la cuantificación en la coartación nativa 
ni en la postoperatoria. Se supone que un fenómeno 
diastólico de «fuga» es el signo más fiable de coar-
tación o recoartación relevante.

En presencia de colaterales extensas, los gra-
dientes no son fiables. Tras la reparación quirúr-

Recomendaciones de seguimiento

En el estado no intervenido, es necesario un se-
guimiento regular con ecocardiografía durante toda 
la vida para determinar el avance de la obstrucción, 
RA y función y tamaño del VI. También es nece-
sario un seguimiento postoperatorio regular para 
detectar reestenosis tardía (frecuente, sobre todo en 
formas aisladas y con tratamiento quirúrgico en la 
infancia), RA progresiva, complicaciones como 
arritmias, bloqueo cardiaco y DSV iatrogénico. El 
seguimiento debería incluir evaluación en centros 
especializados en CCA.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: véase EA valvular en el apar-
tado 4.5.1.

Embarazo: sólo contraindicado con ESA sinto-
mática grave si es posible realizar la cirugía antes 
del embarazo; debería considerarse incluso con 
ESA asintomática grave (véase el apartado 3.4.3).

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.6. Coartación aórtica (*)

Introducción y contexto

La coartación aórtica está considerada como 
parte de una arteriopatía generalizada, y no sólo 
como estrechamiento circunscrito a la aorta. Ocurre 
como estenosis discreta o como un segmento aór-
tico largo e hipoplásico. Normalmente, la coarta-
ción aórtica se localiza en el área donde se inserta el 
ductus arterioso, y es ectópica en muy pocos casos 
(aorta ascendente, descendente o abdominal).

La coartación aórtica supone un 5-8% de todos 
los defectos cardiacos congénitos. La incidencia de 
formas aisladas es de 3/10.000 nacimientos vivos.

Las lesiones asociadas incluyen VAB, hasta el 85%, 
EA subvalvular, valvular o supravalvular, estenosis de 
la válvula mitral (válvula mitral en paracaídas, un 
complejo conocido como síndrome de Shone) o de-
fectos cardiacos congénitos complejos. También 
puede estar relacionada con los síndromes de Turner, 
Williams-Beuren o de rubéola congénita, neurofibro-
matosis, aortitis de Takayasu o traumatismo.

La coartación aórtica supone una poscarga rele-
vante del VI, lo que resulta en una mayor tensión 

(*) Aunque la ecocardiografía es clave en el diagnóstico y la valoración 
de la coartación, no se debe utilizar el gradiente Doppler para cuantificar 
la obstrucción. Las indicaciones terapéuticas se basan en la diferencia 
de presión brazo-pierna, la presión arterial basal y con el ejercicio y en el 
grado de estrechamiento determinado por RM o TC.
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mosis terminoterminal extendida, aortoplastia con 
parche protésico, aortoplastia con colgajo de sub-
clavia, interposición de un injerto (tubular) y bypass 
aortocoronario con injerto.

La reparación de la recoartación aórtica en 
adultos puede ser complicada, y los conductos de 
la aorta ascendente a descendente quizá sean pre-
feribles en casos de anatomía difícil. Aunque el 
riesgo quirúrgico en la coartación aórtica simple 
quizá sea ≤ 1% en la actualidad, aumenta conside-
rablemente después de los 30-40 años de edad. 
También supone el riesgo de lesión de la médula 
espinal. Puesto que la coartación aórtica no es una 
enfermedad localizada de la aorta, deben conside-
rarse las complicaciones secundarias que pueden 
requerir intervención:

– Estenosis de la válvula aórtica o regurgitación 
secundaria relevante.

– Aneurisma de la aorta ascendente con un diá-
metro > 50 mm, > 27,5 mm/m2 de área de superficie 
corporal (ASC) o avance rápido.

– Aneurisma en el punto de coartación aórtica 
anterior.

– Aneurismas sintomáticos o grandes en el polí-
gono de Willis. El tratamiento debería realizarse en 
centros con amplia experiencia en el tratamiento 
contra CC.

Recomendaciones de seguimiento

Los residuos, secuelas y complicaciones se enu-
meran a continuación:

– La hipertensión arterial en reposo o durante el 
ejercicio es común, incluso después del éxito del tra-
tamiento, y es un importante factor de riesgo de 

gica, pueden desarrollarse mayores índices de flujo 
sistólico, incluso en ausencia de estrechamiento re-
levante, por una falta de adaptabilidad aórtica.

La RMC y la TC son las técnicas no invasivas 
preferidas para evaluar toda la aorta en adultos. 
Ambas representan el punto, el alcance y el grado 
del estrechamiento de la aorta, el arco aórtico, la 
aorta preestenótica y postestenótica y colaterales. 
Ambos métodos detectan complicaciones como 
aneurismas, reestenosis o estenosis residual (véase 
las secciones 3.2.2 y 3.2.3).

La cateterización cardiaca con manometría (un 
gradiente pico-pico > 20 mmHg indica una coar-
tación aórtica relevante hemodinámicamente en 
ausencia de colaterales bien desarrolladas) y la 
angiocardiografía siguen siendo el punto de refe-
rencia para la evaluación de la coartación aórtica 
en muchos centros antes y después del trata-
miento operatorio o de intervención (véase el 
apartado 3.2.5).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 11)

En coartación aórtica nativa con anatomía apro-
piada, el procedimiento con stent se ha convertido 
en el tratamiento de primera elección en adultos en 
muchos centros. Aún se desconoce si es mejor uti-
lizar stents recubiertos o abiertos. Se están desarro-
llando stents biodegradables. 

Para adultos con coartación aórtica recurrente o 
residual, la angioplastia con o sin implantación de 
stent se ha demostrado eficaz en manos expertas56, 
y el procedimiento con stent, preferentemente, tam-
bién se ha convertido en la primera elección siempre 
que la anatomía sea apropiada.

Las técnicas de intervención incluyen resección y 
anastomosis terminoterminal, resección y anasto-

TABLA 11. Indicaciones para la intervención en coartación aórtica

Indicaciones Clasea Nivelb

Todos los pacientes con una diferencia de presión no invasiva > 20 mmHg entre las extremidades superiores 

e inferiores, con independencia de los síntomas pero con hipertensión en las extremidades superiores 

(> 140/90 mmHg en adultos), respuesta patológica de presión arterial durante el ejercicio o HVI relevante 

deberían ser intervenidos

I C

Con independencia del gradiente de presión, los pacientes hipertensos con estrechamiento aórtico ≥ 50% del 

diámetro aórtico a nivel del diafragma, en RMC, TC o angiografía invasiva, deberían ser considerados para la 

intervención

IIa C

Con independencia del gradiente de presión y la presencia de hipertensión, los pacientes con estrechamiento 

aórtico ≥ 50% del diámetro aórtico a nivel del diafragma, en RMC, TC o angiografía invasiva, podrían ser 

considerados para la intervención

IIb C

HVI: hipertrofia ventricular izquierda; RMC: resonancia magnética cardiaca; TC: tomografía computarizada.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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4.7. Síndrome de Marfan

Introducción y contexto

El síndrome de Marfan es un trastorno autosó-
mico dominante del tejido conectivo en el que 
puede haber anomalías cardiovasculares, cutáneas 
y esqueléticas, oculares, pulmonares y en la dura-
madre en un grado altamente variable. La inci-
dencia es de 2-3/10.000, y un 25-30% de estos casos 
son mutaciones nuevas. El síndrome de Marfan es 
consecuencia de mutaciones en el gen FBN1 del cro-
mosoma 15q21 que codifica la fibrilina 1, una glu-
coproteína de la matriz extracelular. El déficit de fi-
brilinas puede originar empeoramiento del tejido de 
soporte y desequilibrio del factor de crecimiento 
transformador beta (TGFβ). Se han identificado 
más de 1.000 mutaciones, casi todas propias de una 
familia afectada. En el 10% de los pacientes con 
diagnóstico definitivo de síndrome de Marfan sigue 
sin ser posible encontrar una mutación del FBN1. 

Presentación clínica e historia natural

El pronóstico se determina fundamentalmente 
por la dilatación progresiva de la aorta, que causa 
la disección o rotura aórtica, las principales causas 
de muerte. La supervivencia media de los pacientes 
no tratados es de 40 años. La dilatación de la raíz 
aórtica se encuentra en un 60-80% de los pacientes. 
El índice de dilatación de la raíz aórtica es hetero-
géneo e impredecible. El riesgo de disección tipo A 
aumenta claramente cuanto mayor es el diámetro 
de la raíz aórtica, pero la disección podría ocurrir a 
veces incluso en pacientes con dilatación aórtica 
leve. Es posible que también se dilaten otras partes 
de la aorta. Los pacientes con aorta dilatada suelen 
estar asintomáticos. La presencia de regurgitación 
aórtica, tricuspídea o mitral relevante podría causar 
síntomas de sobrecarga de volumen ventricular, 
pero la enfermedad del VI puede ocurrir indepen-
dientemente. El síndrome de Marfan puede confun-
dirse con otros trastornos hereditarios del tejido co-
nectivo muy semejantes a los síntomas del de 
Marfan, como el síndrome de Loeys-Dietz, el aneu-
risma aórtico hereditario, VAB con dilatación aór-
tica, ectopia lentis hereditaria, el fenotipo MASS y 
el síndrome de Ehlers-Danlos, debido a la conside-
rable superposición clínica entre los diferentes 
síntomas.

Estudio diagnóstico

Es esencial identificar y establecer temprana-
mente el diagnóstico, ya que la cirugía profiláctica 
puede prevenir la disección y rotura aórtica. La elu-
cidación de los mecanismos moleculares que causan 

EAC prematura, disfunción ventricular y rotura de 
aneurismas aórticos o cerebrales57. La geometría del 
arco (gótico, almena o normal) podría participar en 
el desarrollo de la hipertensión. La relevancia de la 
hipertensión aislada e inducida por el ejercicio es 
tema de debate. 

– La coartación aórtica recurrente o residual po-
dría inducir o agravar la hipertensión arterial sisté-
mica y sus consecuencias. 

– Los aneurismas de la aorta ascendente o en 
el punto de intervención suponen riesgo de ro-
tura y muerte58. Las reparaciones con parche, 
por ejemplo con parche de dacrón, tienen un 
riesgo especial de aneurisma en el punto de re-
paración y deberían someterse a imágenes con 
regularidad. 

– La atención es necesaria para VAB, enfermedad 
de la válvula mitral, EAC prematura y aneurismas 
en forma de baya en el polígono de Willis; en la ac-
tualidad, la mayor parte de los médicos no ven indi-
cación para realizar exploraciones sistemáticas en 
pacientes asintomáticos. 

Todos los pacientes con coartación necesitan un 
seguimiento regular al menos cada 2 años con eva-
luación en centros especializados en CCA. Las imá-
genes de la aorta, preferiblemente de RMC, son ne-
cesarias para documentar la anatomía y las 
complicaciones (reestenosis o formación de aneu-
rismas) tras la reparación o la intervención. Los in-
tervalos entre las imágenes dependen de la afección 
basal.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: los pacientes con obstrucción 
residual, normotensos en reposo y durante el ejer-
cicio en general pueden llevar vidas normalmente 
activas sin restricción, excepto por los deportes de 
competición estáticos exhaustivos. Los pacientes 
con hipertensión arterial, obstrucción residual u 
otras complicaciones deberían evitar los ejercicios 
isométricos intensos, en proporción a la gravedad 
de sus complicaciones.

Embarazo: tras tratamiento exitoso contra la 
coartación aórtica, muchas mujeres toleran el em-
barazo sin mayores complicaciones59. En concreto, 
las mujeres con coartación aórtica no reparada, 
pero también aquellas con hipertensión arterial tras 
reparación, coartación aórtica residual o aneu-
rismas aórticos, tienen mayor riesgo de rotura aór-
tica y rotura de aneurisma cerebral durante el em-
barazo y el parto. Se ha constatado un exceso de 
abortos naturales y trastornos hipertensivos (véase 
el apartado 3.4.3).

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).
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de disección de la pared aórtica debilitada, la angio-
grafía coronaria por TC debería utilizarse preferen-
temente para descartar la EAC antes de la cirugía. 

La monitorización Holter debería realizarse en pa-
cientes sintomáticos, según ocurren las arritmias 
ventriculares, los trastornos de conducción y la 
MSC.

Terapia médica

Las terapias tanto médicas como quirúrgicas han 
mejorado la esperanza de vida considerablemente, 
hasta los 60-70 años. Los bloqueadores beta po-
drían reducir el índice de dilatación aórtica y au-
mentar la supervivencia, al menos en adultos63,64. El 
riguroso tratamiento médico antihipertensivo, cuyo 
objetivo es conseguir una presión sistólica 
< 120 mmHg (110 mmHg en pacientes con disec-
ción aórtica), es importante. El losartán, blo-
queador del receptor tipo 1 de la angiotensina II, es 
potencialmente útil porque provoca el antagonismo 
del TGFβ. En la actualidad, hay ensayos clínicos en 
marcha para evaluar su efecto beneficioso. En este 
momento, el estándar de cuidados para la preven-
ción de las complicaciones aórticas sigue siendo, en 
gran parte de los centros, el bloqueo beta.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 12)

La sustitución compuesta de la válvula aórtica y 
la aorta ascendente ha pasado a ser una interven-
ción de riesgo bajo y muy duradera en manos ex-

el síndrome de Marfan permitirá mejorar la prueba 
diagnóstica. Sin duda, el diagnóstico correcto nece-
sita un equipo multidisciplinario. En la actualidad, 
el diagnóstico del síndrome de Marfan se basa prin-
cipalmente en manifestaciones clínicas; un diagnós-
tico definitivo exige la aparición de manifestación 
grave en dos sistemas orgánicos diferentes y el dete-
rioro de un tercero (nosología de Ghent)60. Estos 
criterios han sido revisados, de forma que la nueva 
nosología61 probablemente sustituirá a la antigua en 
la futura práctica clínica. Las dos características 
cardinales del síndrome de Marfan tendrán más 
peso: aneurisma/disección de la raíz aórtica y 
ectopia lentis. Además, la prueba de genética mole-
cular tendrá un papel más destacado61.

La evaluación ecocardiográfica de la raíz aórtica 
debería incluir, además de determinar el diámetro 
máximo, las mediciones a nivel de anillo, seno, 
unión sinotubular y de la aorta ascendente distal. 
La ecocardiografía ofrece la evaluación de la fun-
ción del VI, la válvula aórtica y la RA, o prolapso 
de la válvula mitral y/o válvula tricúspide y regurgi-
tación. La ETE podría ser útil con sospecha de di-
sección aórtica y preoperatoriamente. 

La RMC o la TC deberían realizarse en todos los 
pacientes, ya que proporcionan imágenes de toda la 
aorta, incluidas las dimensiones aórticas más allá de 
la raíz. La elasticidad de la aorta torácica descen-
dente, que puede medirse con RMC, parece ser un 
factor predictivo independiente de la dilatación pro-
gresiva de la aorta descendente62. Puesto que la ma-
nipulación del catéter podría suponer cierto riesgo 

TABLA 12. Indicaciones para la cirugía aórtica en el síndrome de Marfan67

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes deberían ser sometidos a cirugía cuando el diámetro máximo de la raíz aórtica es:

> 50 mm I Cc

46-50 mm con:

Antecedentes familiares de disección I C

o

Dilatación progresiva > 2 mm/año confirmada por medición repetida I C

o

RA severa o RM I C

o

Deseo de embarazo I C

Los pacientes deberían ser considerados para la cirugía cuando otras partes de la aorta miden > 50 mm o la 

dilatación es progresiva

IIa C

RA: regurgitación aórtica; RM: regurgitación mitral.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cLas Guías de Práctica Clínica de la ESC para la cardiopatía valvular son algo más estrictas y recomiendan únicamente un diámetro de 45 mm, con independencia de otros 
hallazgos. 
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Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: se debería aconsejar a los pa-
cientes evitar hacer ejercicio a plena potencia y los 
deportes isométricos, de competición y de contacto. 

Embarazo: hay una probabilidad del 50% de que 
un niño nacido de una madre con síndrome de 
Marfan se vea afectado por la enfermedad (asesora-
miento genético). Se recomienda firmemente que las 
mujeres con un diámetro aórtico > 45 mm no se 
embaracen sin previa reparación, por el alto riesgo 
de disección. Un diámetro aórtico < 40 mm no 
suele suponer un problema, aunque no existe un 
diámetro completamente seguro. Con una aorta de 
entre 40 y 45 mm, tanto el crecimiento aórtico ante-
rior como los antecedentes familiares son impor-
tantes para aconsejar el embarazo con o sin repara-
ción aórtica71. Incluso después de la reparación de 
la aorta ascendente, las pacientes con Marfan si-
guen teniendo un riesgo de disección de la aorta no 
reparada (véase el apartado 3.4.3).

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5). 

4.8. Obstrucción del tracto de salida 
del ventrículo derecho 

Introducción y contexto

La OTSVD puede ocurrir a nivel subinfundi-
bular, infundibular, valvular o supravalvular. 

La estenosis subinfundibular o VDDC suele estar 
relacionada con un DSV. Es consecuencia del estre-
chamiento entre las bandas o líneas musculares pro-
minentes e hipertrofiadas que separan las porciones 
de entrada y apicales hipertrofiadas de alta presión 
de las porciones infundibulares de baja presión no 
hipertrofiadas ni obstructivas del VD. 

La estenosis infundibular suele ocurrir junto con 
otras lesiones, sobre todo DSV, TdF y secundaria a 
estenosis pulmonar (EP) valvular (hipertrofia mio-
cárdica reactiva). A nivel infundibular, y en cierta 
medida a nivel subinfundibular, la obstrucción 
tiende a ser dinámica, lo que indica que el orificio 
se estrecha durante la sístole. 

La EP valvular suele ser una lesión aislada, que 
ocurre en un 7-12% de todos los defectos cardiacos 
congénitos y un 80-90% de todas las OTSVD. Su 
herencia oscila entre el 1,7 y el 3,6%. Podría haber 
dilatación del tronco pulmonar y de la API, princi-
palmente debida a las anomalías intrínsecas de la 
pared e independiente de la hemodinámica; en ge-
neral, afecta menos a la AP derecha (APD). Lo más 
común es una válvula pulmonar típica en forma de 
cúpula con una abertura central estrecha, pero una 
base de la válvula móvil cardiaca conservada. La 
válvula pulmonar displásica, con cúspides de escasa 

pertas, con una mortalidad operatoria constatada 
del 1,5% para las intervenciones electivas y el 11,7% 
para las de emergencia. Se ha constatado que los ín-
dices de supervivencia a los 5 y los 10 años son del 
84 y el 75%, respectivamente65. No obstante, el sín-
drome de Marfan se ha asociado a un riesgo consi-
derablemente mayor de redisección y aneurisma re-
currente que otras etiologías de enfermedad 
aórtica. 

En pacientes con válvulas anatómicamente nor-
males, cuya insuficiencia es consecuencia del 
anillo dilatado o la disección, las intervenciones 
de preservación de la válvula con sustitución de 
la raíz por prótesis de dacrón y con reimplanta-
ción de las arterias coronarias en la prótesis (in-
tervención de David) o remodelación de la raíz 
aórtica (intervención de Yacoub) se han conver-
tido en las intervenciones quirúrgicas preferidas. 
No obstante, la RA es una complicación común, 
que requiere reintervención en el 20% de los pa-
cientes tras 10 años66. Aún se desconocen los re-
sultados a largo plazo de la sustitución de la raíz 
aórtica con preservación de la válvula en el sín-
drome de Marfan. 

Las mujeres tienen, de media, una aorta 5 mm 
más pequeña, lo que se explica en parte por un ASC 
más pequeña también68. En individuos pequeños, 
probablemente debería utilizarse un diámetro in-
dexado ajustado por un ASC de 2,75 cm/m2 para la 
toma de decisiones operatorias69. En caso necesario, 
todas las partes de la aorta pueden sustituirse por 
prótesis. 

Aunque hay pocos informes del éxito a corto 
plazo tras injerto de stent endovascular de la aorta 
torácica descendente, el injerto de stent no se reco-
mienda en pacientes con síndrome de Marfan, a 
menos que el riesgo de reparación quirúrgica 
abierta convencional se considere prohibitivo70.

Recomendaciones de seguimiento

El seguimiento regular durante toda la vida 
exige la colaboración de especialistas con amplia 
experiencia en un centro especializado. Las imá-
genes ecocardiográficas de la raíz aórtica y las 
imágenes de RMC, o TC si aquella está contrain-
dicada, de toda la aorta son de vital importancia, 
sobre todo si la disección continúa. La regurgita-
ción valvular y la función ventricular pueden se-
guirse mediante la ecocardiografía. Los pacientes 
estables necesitan una visita anual con ecocardio-
grafía. La RMC debería realizarse al inicio del tra-
tamiento y repetirse, al menos, una vez cada 
5 años si el tamaño aórtico más allá de la raíz es 
normal. En el caso de la formación de aneurisma 
más allá de la raíz, la RMC debería repetirse al 
menos una vez al año. 
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grafía torácica podrían incluir calcificación de la 
válvula pulmonar, dilatación del tronco pulmonar 
y la AP izquierda y agrandamiento del corazón 
derecho.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica de 
primera línea, ya que proporciona la visualización 
del nivel de la OTSVD, la anatomía de la válvula 
pulmonar, la hipertrofia ventricular derecha (HVD) 
y las lesiones coexistentes. La ecocardiografía 
Doppler ofrece el gradiente a lo largo de la obstruc-
ción, la presencia y la gravedad de RP y RT y la 
presión sistólica del VD. Es necesario prestar espe-
cial atención para distinguir el jet de un VDDC del 
de un DSV o de la estenosis infundibular o val-
vular. La presión sistólica máxima del VD podría 
ser el resultado de más de una obstrucción en múlti-
ples niveles simultáneamente. Los gradientes del 
Doppler pueden ser poco fiables, por sobrestima-
ción, en pacientes con estenosis tubular y en pa-
cientes con estenosis en serie (subvalvular y val-
vular). En pacientes con VDDC, el gradiente pico 
podría hacer que se subestime la estenosis, porque 
la muestra de flujo podría no ser axial. La ecocar-
diografía tiene menos valor en la identificación de 
la EP periférica. 

La OTSVD se considera leve cuando el gradiente 
máximo a lo largo de la obstrucción es < 36 mmHg 
(velocidad máxima, < 3 m/s), moderada entre 36 y 
64 mmHg (velocidad máxima, 3-4 m/s) y grave 
cuando el gradiente es > 64 mmHg (velocidad 
máxima, > 4 m/s). Puesto que las mediciones del 
Doppler pueden ser poco fiables, siempre debería 
utilizarse la velocidad RT con estimación de la pre-
sión del VD en la evaluación de la gravedad46.

La RMC y la TC suelen proporcionar informa-
ción adicional importante al identificar los lugares 
de obstrucción, sobre todo a nivel subinfundibular, 
del conducto o de las ramas de la AP, así como la 
evaluación del VD. Son los métodos de elección 
para visualizar la dilatación pulmonar y la EP 
periférica.

Las técnicas de medicina nuclear podrían revelar 
anomalías en la perfusión en diferentes segmentos 
pulmonares en casos de EP periférica; puede me-
dirse también con RMC.

La cateterización cardiaca podría requerir confir-
mación del alcance, la gravedad y el nivel de la obs-
trucción, como por ejemplo el VDDC. Para la an-
giografía coronaria, véase el apartado 3.2.5. 

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 13)

El cateterismo se recomienda en pacientes con EP 
valvular con válvulas que no son displásicas (valvu-
lotomía con balón) y con EP periférica (stent)75.

La cirugía está recomendada en pacientes con EP 
subinfundibular o infundibular y anillo pulmonar 

movilidad y engrosamiento del tejido mixomatoso, 
es menos común, entre el 15 y el 20%, incluso 
menos en adultos no tratados, con frecuencia for-
mando parte del síndrome de Noonan. También se 
ha descrito la deformidad en reloj de arena de la 
válvula pulmonar, con senos «en forma de botella» 
y estenosis en el borde comisural de la válvula. En 
los adultos, la válvula pulmonar estenótica puede 
calcificarse con el paso del tiempo.

La EP supravalvular o estenosis arterial pul-
monar es consecuencia del estrechamiento del 
tronco pulmonar principal, bifurcación arterial pul-
monar o ramas pulmonares. Casi nunca ocurre ais-
ladamente, y puede darse en la TdF, el síndrome de 
Williams-Beuren, el síndrome de Noonan, el sín-
drome de Keutel, el síndrome de la rubéola congé-
nita o el síndrome de Alagille. La estenosis puede 
localizarse en las ramas principales o más periféri-
camente; puede ser discreta o difusa (hipoplásica) o 
con oclusión franca, y única o múltiple. La este-
nosis puede ser secundaria a la colocación previa de 
una banda en la AP o en un punto de shunt ante-
rior. Un diámetro de estenosis ≤ 50% suele conside-
rarse relevante, y se espera que tenga un gradiente 
de presión y resulte en hipertensión de la AP 
proximal.

Presentación clínica e historia natural

Subinfundibular/infundibular: los pacientes adultos 
con VDDC no intervenido pueden estar asintomá-
ticos o presentar angina, disnea, mareos o síncope. El 
grado de obstrucción avanza con el tiempo73.

Valvular: los pacientes con EP valvular de leve a 
moderada suelen estar asintomáticos. La EP valvular 
leve en adultos no intervenidos suele ser no progre-
siva74. La EP moderada puede avanzar a nivel val-
vular (calcificación) o subvalvular, por la hipertrofia 
miocárdica reactiva. Los pacientes con estenosis 
grave pueden presentar disnea y capacidad de ejer-
cicio reducida y tener peor pronóstico.

Supravalvular: los pacientes pueden estar asinto-
máticos o tener síntomas de disnea y capacidad de 
ejercicio reducida. Se suele reconocerlos en el con-
texto de ciertos síndromes o al derivarlos por sos-
pecha de hipertensión pulmonar. La estenosis de la 
AP periférica puede avanzar en gravedad.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos incluyen murmullo sistó-
lico fuerte en la obstrucción y desdoblamiento del 
segundo ruido cardiaco. En la EP periférica, el 
murmullo sistólico suele oírse por encima de los 
campos pulmonares. Los hallazgos de la radio-



30e  Rev Esp Cardiol. 2010;63(12):1484.e1-e59 

Baumgartner H et al. Guía de Práctica Clínica de la ESC para el manejo de cardiopatías congénitas en el adulto (nueva versión 2010)

durante toda la vida. La frecuencia del segui-
miento depende de la gravedad de la lesión, pero 
la mayor parte de los pacientes necesitarán una vi-
sita anual que incluya evaluación en centros espe-
cializados en CCA. Los pacientes con EP valvular 
leve o residual leve sólo necesitan un seguimiento 
cada 5 años77.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: no hay restricciones para pa-
cientes con EP (residual) leve. Los pacientes con EP 
moderada deberían evitar los deportes estáticos y 
de competición. Los pacientes con EP grave debe-
rían limitarse a los deportes de baja intensidad.

Embarazo: se tolera bien a menos que la OTSVD 
sea demasiado grave o que la insuficiencia del VD 
sea una cuestión considerable. La valvulotomía per-
cutánea con balón puede realizarse durante el em-
barazo, pero pocas veces es necesaria (véase el apar-
tado 3.4.3).

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

hipoplásico, con válvulas pulmonares, y en pa-
cientes con lesiones asociadas que necesitan abor-
daje quirúrgico, como RP grave o RT grave. La ci-
rugía puede ser necesaria en pacientes con EP 
periférica, anatómicamente no susceptibles de te-
rapia percutánea. El abordaje quirúrgico de la este-
nosis subinfundibular y un DSV asociado puede 
realizarse vía AD, conservando el infundíbulo no 
obstruido y la válvula pulmonar.

Tanto las cirugías como los cateterismos deberían 
realizarse únicamente en centros especializados en CC.

Los pacientes con EP subvalvular, valvular y su-
pravalvular pueden tener un tronco pulmonar visi-
blemente dilatado. La rotura es muy poco común 
en estos vasos de baja presión y altamente elásticos, 
por lo que en general estos aneurismas no requieren 
intervención76.

Para el conducto VD-AP, véase el apartado 4.16.

Recomendaciones de seguimiento

Los pacientes con OTSVD necesitan un segui-
miento regular mediante imagen ecocardiográfica 

TABLA 13. Indicaciones para intervención en obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho

Indicaciones Clasea Nivelb

La OTSVD, a cualquier nivel, debería repararse con independencia de los síntomas cuando el gradiente Doppler 

máximo es > 64 mmHg (velocidad máxima > 4 m/s), siempre que la función del VD sea normal y no se necesite 

sustitución valvular

I C

La valvulotomía con balón debería ser la intervención de elección en la EP valvular I C

En pacientes asintomáticos en quienes la valvulotomía con balón no es eficaz y la sustitución quirúrgica de la válvula 

es la única opción, la cirugía debería realizarse en presencia de una PVD > 80 mmHg (velocidad RT > 4,3 m/s)

I C

La intervención en pacientes con gradiente < 64 mmHg debería considerarse en presencia de: IIa C

Síntomas secundarios a EP

o

Función reducida del VD

o

VD con doble cámara (que suele ser progresivo)

o

Arritmias importantes

o

Shunt derecha-izquierda vía DSA o DSV

La EP periférica, con independencia de los síntomas, debería considerarse para la reparación si hay un estrechamiento 

del diámetro > 50% y presión sistólica del VD > 50 mmHg y/o anomalías en la perfusión pulmonar

IIa C

DSA: defecto septal auricular; DSV: defecto septal ventricular; EP: estenosis pulmonar; OTSVD: obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho; PVD: presión 
ventricular derecha; RT: regurgitación tricuspídea.
VD: ventrículo derecho; 
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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pacientes muere antes de los 20 años de edad y el 
80%, antes de los 30. Algunos sobreviven incluso 
hasta los 90.

Las complicaciones típicas incluyen RT de alto 
grado, disfunción del VD, insuficiencia del VD, 
abscesos cerebrales, embolia paradójica, embolia 
pulmonar, taquiarritmias, MSC y EI (poco común).

Los síntomas clave son las arritmias, disnea, fa-
tiga, mala tolerancia al ejercicio, dolor pectoral y 
cianosis periférica y/o central.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos podrían incluir cianosis y 
hepatomegalia. Los hallazgos auscultatorios in-
cluyen desdoblamiento del primer y el segundo 
ruido cardiaco, soplos en serie, tercer y cuarto ruido 
cardiaco, triple o cuádruple ritmo y un murmullo 
sistólico de RT. El ECG podría revelar hipertrofia 
auricular derecha, un intervalo PR prolongado, 
bloqueo de rama derecha, a menudo con complejo 
QRS fragmentado, Q profunda en II, III, F y 
V1-V4, síndrome de preexcitación, presión baja y 
arritmias supraventriculares y ventriculares. La ra-
diografía es útil para seguir los cambios en el ta-
maño del corazón. 

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave, 
ya que ofrece información sobre la anatomía y fun-
ción de la válvula tricúspide, el desplazamiento 
distal apical de la valva septal o posterior (en 
adultos, ASC ≥ 0,8 cm/m2), tamaño de la valva an-
terior, «anclaje» de la valva de la válvula tricúspide 
septal o posterior sobre el septo o pared ventricular, 
el tamaño y la función de las diferentes secciones 
cardiacas (AR, ventrículo auricularizado, VD fun-
cional restante y VI), OTSVD y lesiones asociadas.

La RMC es valiosa en la evaluación con vistas a 
la cirugía, ya que ofrece perspectivas ilimitadas 
para la valoración del corazón derecho dilatado y 
la función del VD y válvula tricúspide.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 14)

Los síntomas clínicos determinan el tratamiento. 
Una terapia conservadora puede aliviar los sín-
tomas temporalmente y crear una base beneficiosa 
para la posterior intervención78. La anticoagulación 
oral está recomendada en pacientes con antece-
dentes de embolia paradójica o fibrilación auri-
cular. Los trastornos sintomáticos del ritmo pueden 
tratarse de forma conservadora o, de ser posible, 
con intervención de EF79. Se puede considerar la 
anticoagulación oral en caso de un riesgo mayor de 
tromboembolia o SDI. A veces puede haber indica-
ción para cerrar sólo la comunicación auricular. No 

4.9. Malformación de Ebstein

Introducción y contexto

La malformación de Ebstein, una enfermedad re-
lativamente rara, se caracteriza por la formación 
anómala y el desplazamiento apical de las valvas de 
la válvula tricúspide. La abertura de la válvula tri-
cúspide está desplazada del anillo de la válvula tri-
cúspide hacia el ápex o el tracto de salida del 
ventrículo derecho (TSVD). La valva anterior suele 
originarse de forma adecuada a nivel anular, pero 
está dilatada y con forma de vela, mientras las 
valvas septal y posterior están desplazadas hacia el 
vértice ventricular derecho y a menudo ligadas al 
endocardio.

El desplazamiento apical de la válvula tricúspide 
implica que el corazón derecho consta de una AD, 
una porción auricularizada del VD y el restante VD 
funcional. La válvula tricúspide suele ser regurgi-
tante. Las anomalías asociadas más frecuentes in-
cluyen shunt a nivel auricular (DSA del ostium se-
cundum o foramen oval permeable [FOP]) y vías 
accesorias y síndrome de Wolff-Parkinson-White 
(WPW). Pueden ocurrir DSV, EP, atresia pul-
monar, TdF, coartación aórtica o anomalías de la 
válvula mitral. La anomalía compatible con la mal-
formación de Ebstein de la válvula tricúspide sisté-
mica está presente en una tercera parte de las 
TGAcc. 

La malformación de Ebstein ocurre con mayor 
frecuencia si la madre ha recibido litio o benzo-
diacepinas durante el embarazo. El espectro morfo-
lógico y hemodinámico es amplio. Los cambios he-
modinámicos dependen de la gravedad de la 
disfunción de la válvula tricúspide, el grado de auri-
cularización del VD, la contractilidad del restante 
ventrículo funcional y el ventrículo sistémico, el 
tipo y la gravedad de las anomalías concomitantes 
y las arritmias.

La patofisiología se caracteriza por regurgitación 
sistólica de sangre desde el VD funcional, a través 
de la válvula tricúspide hacia el ventrículo auricula-
rizado o la AD, que tiende a dilatarse. Una co-
nexión interauricular permite un SID o, sobre todo 
durante el ejercicio, un SDI. La malformación de 
Ebstein podría resultar en un rendimiento cardiaco 
sistémico crónicamente bajo. 

Presentación clínica e historia natural

La presentación clínica varía desde síntomas tri-
viales hasta un defecto cardiaco cianótico profundo.

Los pacientes con formas leves pueden estar asin-
tomáticos durante décadas hasta el diagnóstico. 
Estudios anteriores, a menudo de casos más graves, 
demuestran que en el curso natural, el 50% de los 
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el 62 y el 46% a los 5, 10, 15 y 20 años, respectiva-
mente81.

Recomendaciones de seguimiento

Todos los pacientes necesitan seguimiento re-
gular, al menos una vez al año, en centros especiali-
zados en CCA. Las anomalías residuales postope-
ratorias típicas que buscar son RT persistente o 
nueva, las complicaciones habituales tras sustitu-
ción de la válvula, insuficiencia del VD o VI, shunt 
auricular residual, arritmias y bloqueos cardiacos 
de grado más alto.

La reintervención podría llegar a ser necesaria en 
caso de RT recurrente e insuficiencia de válvulas 
protésicas. 

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: los pacientes sin anomalías re-
siduales en general pueden llevar vidas normal-
mente activas sin restricción, con la excepción de 
los deportes estáticos de competición exhaustivos. 
Los pacientes con RT más que leve, disfunción ven-
tricular, shunt, arritmias u otras complicaciones de-
berían evitar los ejercicios isométricos intensos, en 
proporción a la gravedad de sus complicaciones. 

Embarazo: las mujeres asintomáticas con buena 
función ventricular pueden tolerar bien el emba-

obstante, esto debe discutirse cuidadosamente, ya 
que podría producir un mayor aumento en las pre-
siones del corazón derecho y un descenso en el ren-
dimiento cardiaco sistémico. 

La reparación quirúrgica sigue siendo un desafío 
y sólo deberían realizarla cirujanos con experiencia 
concreta en esta lesión. Si es factible, se prefiere la 
reparación de la válvula tricúspide, antes que la sus-
titución de la válvula tricúspide (con cierre de una 
comunicación interauricular asociada). La repara-
ción de la válvula tricúspide por creación de una 
«válvula monocúspide» sería posible en el caso de 
una valva móvil de la válvula tricúspide anterior y 
si el VD funcional es más de una tercera parte del 
VD total80. La anastomosis cavopulmonar bidirec-
cional adicional puede ser necesaria si el VD es de-
masiado pequeño para la corrección o si se ha desa-
rrollado disfunción del VD. En pacientes con 
reparación fallida o en disfunción biventricular 
grave, el trasplante cardiaco podría ser la única 
opción.

La mortalidad operatoria, que antes era alta 
(> 25%), ha caído por debajo del 6% en centros es-
pecializados. Más del 90% de los pacientes interve-
nidos por un cirujano experimentado sobrevive más 
de 10 años, muchos de ellos en clase funcional I-II. 
Las mortalidades tardías probablemente se deban a 
las arritmias. En una extensa serie, las superviven-
cias sin reintervención tardía fueron del 86, el 74, 

TABLA 14. Indicaciones para la intervención en la malformación de Ebstein 

Indicaciones Clasea Nivelb

Indicaciones para la cirugía

La reparación quirúrgica debería realizarse en pacientes con RT más que moderada y síntomas (clase > II según la 

NYHA o arritmias) o capacidad de ejercicio deteriorada medida por PECP

I C

Si también hay una indicación para cirugía de la válvula tricúspide, el cierre del DSA/FOP debería realizarse 

quirúrgicamente en el momento de la reparación de la válvula

I C

La reparación quirúrgica debería considerarse con independencia de los síntomas en pacientes con dilatación 

progresiva del corazón derecho o reducción de la función sistólica del VD y/o cardiomegalia progresiva en 

radiografía de tórax

IIa C

Indicaciones para el cateterismo

Los pacientes con arritmias relevantes deberían ser sometidos a prueba electrofisiológica, seguida de terapia con 

ablación, de ser posible, o tratamiento quirúrgico de las arritmias en caso de cirugía cardiaca programada

I C

En caso de embolia sistémica documentada probablemente causada por embolia paradójica, debería considerarse 

el cierre aislado con dispositivo de DSA/FOP

IIa C

Si la cianosis (saturación de oxígeno en reposo < 90%) es la complicación principal, debería considerarse el cierre 

aislado con dispositivo de DSA/FOP, pero requiere evaluación cuidadosa antes de la intervención; véase texto

IIb C

DSA: defecto septal auricular; DSV: defecto septal ventricular; FOP: foramen oval permeable; NYHA: New York Heart Association; PECP: prueba de ejercicio cardiopulmonar; 
RT: regurgitación tricuspídea; VD: ventrículo derecho.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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AP terminolateral o con injerto de interposición, 
respectivamente; shunt de Waterson: aorta ascen-
dente hasta shunt de la AP derecha; shunt de Potts: 
shunt de aorta descendente a AP izquierda) seguidas 
de reparación. La reparación supone el cierre del 
DSV y alivio de la OTSVD, con resección del infun-
díbulo y valvulotomía pulmonar; muchos pacientes 
necesitan TSVD adicional o parches transanulares. 
La reparación primaria entre los 6 y los 8 meses de 
edad es una práctica común en la actualidad, con 
una mortalidad perioperatoria < 1%83.

Presentación clínica tardía: la supervivencia 
tardía tras la reparación de la TdF es excelente, con 
una supervivencia a los 35 años del 85%84,85. Las 
complicaciones comunes en la edad adulta son:

– RP: casi siempre hay RP relevante tras una re-
paración con parche transanular. Normalmente, la 
RP se tolera bien durante años. No obstante, la RP 
crónica grave con el tiempo produce dilatación y 
disfunción sintomáticas del VD86. La gravedad de 
la RP y sus efectos deletéreos a largo plazo au-
mentan con la estenosis distal de la AP o HAP, 
aunque esta es poco común.

– OTSVD residual: puede ocurrir en el infundí-
bulo, a nivel de la válvula pulmonar y tronco pul-
monar principal, distalmente, más allá de la bifur-
cación, y a veces en las ramas de las AP izquierda y 
derecha; esta suele ser consecuencia de las secuelas 
de la cirugía paliativa previa. 

– Dilatación y disfunción del VD: la dilatación 
del VD suele deberse a OTSVD + RP residuales de 
larga duración. La RT relevante podría ocurrir 
como consecuencia de la dilatación del VD, que 
produce mayor dilatación del VD. 

– DSV residual: puede deberse a la dehiscencia 
parcial del parche o al fracaso del cierre completo 
en el momento de la cirugía; podría producir sobre-
carga de volumen del VI. 

– Dilatación de la raíz aórtica con RA: la dilata-
ción de la raíz aórtica (progresiva) se observa en un 
15% de los adultos tiempo después de la reparación 
y está relacionada con anomalías intrínsecas de la 
aorta (necrosis medial quística) y el mayor flujo, es 
decir, en pacientes con atresia pulmonar87. Suele 
producir RA y rara vez disección aórtica.

– Disfunción del VI: por la cianosis de larga du-
ración antes de la reparación y/o la protección mio-
cárdica inadecuada durante la reparación (antigua-
mente), se produce la sobrecarga de volumen del VI 
por los shunts arteriales paliativos de larga dura-
ción, DSV residuales y/o RA. También puede re-
sultar de una interacción ventriculoventricular ad-
versa (RP)88.

– Taquicardia auricular/ventricular y MSC: está 
relacionada con las complicaciones hemodinámicas 
progresivas y/o la cicatrización quirúrgica, y por 

razo. Hay cierto riesgo de insuficiencia del VD, 
arritmia y embolia paradójica. El embarazo será de 
riesgo más alto en presencia de cianosis relevante, 
arritmia grave e insuficiencia cardiaca derecha 
(véase el apartado 3.4.3). El riesgo de CC en la des-
cendencia es de un 6%.

Profilaxis contra EI: recomendada sólo en pa-
cientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.10. Tetralogía de Fallot (*)

Introducción y contexto

La TdF es la forma más común de CC cianótica 
después del primer año de edad, con una incidencia 
cercana al 10% de todas las formas de CC. Este de-
fecto es consecuencia de la desviación anterocefálica 
del septo de salida, que resulta en las cuatro caracte-
rísticas siguientes: DSV no restrictivo, cabalga-
miento aórtico (pero < 50%), OTSVD que puede ser 
infundibular, valvular o, por lo general, una combi-
nación de ambos, con o sin estenosis supravalvular 
o de las ramas de AP, y consiguiente HVD. Las le-
siones asociadas incluyen DSA, DSV muscular adi-
cional, arco aórtico derecho, arteria coronaria des-
cendente anterior izquierda anómala (puede ser 
dual) (3%), que podría necesitar un tipo de repara-
ción del conducto, y DSAV completo, poco común, 
normalmente junto con síndrome de Down. Un 15% 
de los pacientes con TdF tienen deleción del cromo-
soma 22q11, anteriormente llamado síndrome de Di 
George, con tipo de herencia autosómica dominante 
posterior y frecuente aparición precoz de depresión 
o enfermedad psiquiátrica82.

Presentación clínica e historia natural

La presentación clínica precoz está dominada por 
un murmullo cardiaco en la infancia y cianosis pro-
gresiva, por SDI a nivel ventricular secundaria a la 
OTSVD. La TdF no intervenida supone mal pro-
nóstico: más del 95% de los pacientes solía morir 
antes de los 40 años de edad. El manejo precoz po-
dría incluir intervenciones paliativas para aumentar 
el flujo de sangre pulmonar (shunt de Blalock-
Taussig: clásico o modificado, arteria subclavia a 

(*) La tetralogía de Fallot reparada en la infancia es la cardiopatía 
congénita más frecuentemente reintervenida durante la vida adulta, 
principalmente a causa de la insuficiencia crónica grave de la válvula 
pulmonar. Aunque los volúmenes indexados del ventrículo derecho 
por RMC han ganado mucha popularidad en la indicación de la 
reintervención, en estas guías no se indican valores de corte para 
las decisiones terapéuticas. En pacientes asintomáticos son más 
importantes los cambios secuenciales en el volumen y la función del 
VD, la capacidad funcional o el grado de insuficiencia tricuspídea que 
los valores absolutos, con énfasis en la importancia del seguimiento 
continuado y la comparación de los estudios realizados a lo largo de la 
evolución.
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AP o implantación percutánea de válvula, y a 
casos en los que la evaluación no invasiva no es 
concluyente.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo tardíos 
(tabla 15)

La sustitución de la válvula pulmonar (SVP) y/o 
el alivio de la OTSVD pueden realizarse con una 
mortalidad baja (< 1%) en pacientes sin insufi-
ciencia cardiaca y/o disfunción ventricular en fase 
avanzada. La RP es el motivo más frecuente para 
considerar la cirugía. El momento óptimo sigue 
siendo un desafío. Los datos longitudinales son más 
importantes que las mediciones individuales para 
ayudar a decidir el momento de la reintervención. 
La normalización del tamaño del VD tras la rein-
tervención es poco probable90 si el índice de vo-
lumen diastólico final supera los 160 ml/m2.

La estenosis distal de la AP debe abordarse, en el 
momento de la cirugía (incluido el procedimiento 
de stent intraoperatorio) o mediante abordaje per-
cutáneo. La SVP con injerto de tejido parece tener 
una vida útil de 10-15 años. La experiencia con vál-
vulas mecánicas es escasa en este escenario y la an-
ticoagulación adecuada es un tema preocupante. 
Los DSV residuales y/o la dilatación de la raíz aór-
tica/RA deberían abordarse también en el momento 
de la cirugía.

Para la implantación percutánea de válvula, véase 
el apartado 4.16.

Indicaciones para la prueba de EF y DAI

La prueba de EF o la ablación deben conside-
rarse en pacientes asintomáticos con arritmia sospe-
chada o clínica documentada, auricular o 
ventricular93.

El DAI debería implantarse para la prevención 
secundaria de MSC (pacientes con parada car-
diaca o TV sostenida) (IC). La implantación de 
DAI para la prevención primaria sigue siendo po-
lémica, y de momento no se ha desarrollado 
ningún esquema ideal de estratificación del riesgo. 
Se han constatado, aunque no sistemáticamente, 
los siguientes marcadores de riesgo: disfunción 
ventricular derecha y/o izquierda, fibrosis ventri-
cular extensa en RMC, QRS ≥ 180 ms, RP rele-
vante, TV no sostenida o monitorización Holter, 
TV inducible y prueba de EF, shunts paliativos du-
raderos y mayor edad en el momento de la 
reparación88,89,91-94. Los pacientes con síncope inex-
plicable y función ventricular deteriorada deberían 
ser sometidos a evaluación hemodinámica y de 
EF. En ausencia de una causa definida y rever-
sible, debería considerarse la implantación de DAI 
(véase el apartado 3.3.2).

ello se observa con cada vez mayor frecuencia en 
los seguimientos más prolongados. La MSC se ha 
constatado en un 1-6% de los casos, en su mayoría 
por TV/fibrilación ventricular (FV), aproximada-
mente un tercio de las muertes tardías89.

– Endocarditis: la endocarditis es poco común.

Estudio diagnóstico de pacientes reparados

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos incluyen un desdobla-
miento del segundo ruido cardiaco. El murmullo 
diastólico precoz al final de tono grave indica RP 
grave. El murmullo sistólico de eyección de tono 
agudo y prolongado indica OTSVD; el murmullo 
diastólico de tono agudo, RA y el murmullo pansis-
tólico, DSV residual.

El ECG revela, en general, el bloqueo de rama 
derecha completo; el QRS ancho refleja el grado de 
dilatación del VD. Un QRS > 180 ms, especial-
mente si es progresivo, es un factor de riesgo de TV 
y MSC86,89.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica de 
primera línea, ya que ofrece la evaluación de 
OTSVD residual y RP, DSV residual, tamaño y 
función del VD y VI90, RT, presión ventricular de-
recha (PVD), tamaño de la raíz aórtica y RA.

La RMC es el método de elección para la eva-
luación del volumen y la función del VD, la RP, el 
tamaño, la forma y la expansión de las AP y la 
aorta ascendente y la posición de las grandes arte-
rias o conductos respecto al esternón (reesterno-
tomía). Para más detalles, véanse las recomenda-
ciones para el uso de RMC en CCA3. La 
intensificación con gadolinio demuestra fibrosis, 
cuyo alcance se relaciona con otros factores de 
riesgo de TV y MSC91.

La TC podría ser una alternativa a la RMC en 
pacientes con MP/DAI. También proporciona in-
formación sobre arterias coronarias, parénquima 
pulmonar y alcance de la calcificación del conducto 
(anclaje percutáneo de la válvula). 

La PECP ayuda a elegir el momento de la rein-
tervención y ofrece información pronóstica4.

Tanto las arritmias como la evaluación del riesgo 
de MCS requieren especial atención. La monitoriza-
ción Holter, el grabador de episodios y la prueba de 
EF son necesarias en pacientes seleccionados (en 
alto riesgo, en estudio por arritmia sospechada o 
clínica y/o evaluados para reintervención del 
TSVD)89,92,93. La taquicardia ventricular sostenida 
inducible conlleva valor pronóstico para la TV clí-
nica y la MSC93.

La cateterización cardiaca debería limitarse a 
pacientes sometidos a intervenciones basadas en el 
catéter, esto es, alivio de la estenosis distal de la 
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relevantes, hay riesgo de arritmia e insuficiencia 
cardiaca derecha, y el embarazo puede tener un 
efecto secundario a largo plazo en la función car-
diovascular (véase el apartado 3.4.3). El riesgo de 
recurrencia de CC es de un 3%, a menos que la pa-
ciente tenga microdeleción del 22q11, en cuyo caso 
el riesgo aumenta al 50%. 

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el Apartado 3.3.5).

4.11. Atresia pulmonar con defecto septal 
ventricular

Introducción y contexto

La atresia pulmonar con DSV (AP+DSV), a 
veces también llamada TdF con atresia pulmonar, 
comparte la anatomía intracardiaca de la TdF 
pero carece de comunicación directa entre el VD y 
las AP. El caso de los pacientes con conexiones 
cardiacas discordantes y/o una «fisiología ventri-
cular única» y su manejo se discute en los apar-
tados pertinentes. Aunque los pacientes con 
AP+VSD tienen un VD de buen tamaño y en ese 
sentido son aptos para la reparación biventricular, 
las complicaciones importantes con las AP son co-
munes y determinan tanto la presentación clínica 
como el manejo (la complejidad del lecho vascular 
pulmonar podría hacer que la reparación resulte 
menos atractiva e incluso imposible). Hay tres pa-
trones de AP:

Recomendaciones de seguimiento

Todos los pacientes con TdF deberían tener un 
seguimiento cardiaco periódico en un centro espe-
cializado en CCA, que en la mayoría de los pa-
cientes debería ser anual, pero que puede ser menos 
frecuente para los pacientes en el mejor extremo del 
espectro con perturbación hemodinámica mínima/
estable. La evaluación de seguimiento debe buscar 
las complicaciones enumeradas arriba (véase 
Presentación clínica tardía). La ecocardiografía se 
realiza como parte de cada visita. Todos los pa-
cientes deberían ser sometidos a RMC. Los inter-
valos para repetir los estudios dependen de los ha-
llazgos patológicos.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: no hay restricciones para pa-
cientes asintomáticos con buena hemodinámica. 
Los pacientes con riesgo alto de arritmia clínica/
MSC, disfunción biventricular en fase avanzada o 
con acusada aortopatía ascendente deberían limi-
tarse a actividades/deportes de baja intensidad y 
evitar el ejercicio isométrico. 

Embarazo: en pacientes no reparadas, supone un 
riesgo considerable de complicaciones y muerte 
tanto maternas como fetales. El riesgo con el emba-
razo de las pacientes no reparadas depende del es-
tado hemodinámico; es bajo en pacientes con buena 
hemodinámica. En pacientes con lesiones residuales 

TABLA 15. Indicaciones para la reintervención tras reparación de la tetralogía de Fallot

Indicaciones Clasea Nivelb

La sustitución de la válvula aórtica debería realizarse en pacientes con RA severa con síntomas o signos de disfunción 

del VI

I C

La SVP debería realizarse en pacientes sintomáticos con RP severa y/o estenosis; presión sistólica VD > 60 mmHg 

(velocidad de RT > 3,5 m/s)

I C

La SVP debería considerarse en pacientes asintomáticos con RP severa y/o EP cuando tengan al menos uno de los 

siguientes criterios:

Descenso en la capacidad objetiva de ejercicio IIa C

Dilatación progresiva del VD

Disfunción sistólica progresiva del VD 

RT progresiva, como mínimo moderada 

OTSVD con presión sistólica VD > 80 mmHg (velocidad RT > 4,3 m/s)

Arritmias auriculares/ventriculares sostenidas

El cierre del DSV debería considerarse en pacientes con DSV y sobrecarga de volumen del VI relevante o si el paciente 

va a ser sometido a cirugía de la válvula pulmonar

IIa C

DSV: defecto septal ventricular; OTSVD: obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho; RA: regurgitación aórtica; RP: regurgitación pulmonar; RT: regurgitación 
tricuspídea; SVP: sustitución de válvula pulmonar; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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sanguíneo pulmonar excesivo precoz, mayor RVP, 
disfunción del VD, RA y otras causas.

– Podría haber dilatación progresiva de la aorta 
ascendente con mayor RA y disección aórtica, 
aunque es una complicación muy poco común.

– La endocarditis puede ser especialmente ries-
gosa en pacientes con reserva cardiovascular limi-
tada y en aquellos con cianosis relevante.

– La cianosis creciente puede deberse al menor 
flujo sanguíneo pulmonar secundario a la estenosis 
de las colaterales, estenosis de AP, mayor RVP o 
mayor presión ventricular diastólica final.

– La arritmia y la MSC son poco comunes.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos podrían incluir levanta-
miento del VD con toracotomía más cicatrices de 
esternotomía media en pacientes con una o varias 
intervenciones quirúrgicas previas. La cianosis en 
pacientes no reparados podría ser profunda, incluso 
con esfuerzo físico mínimo. Los murmullos conti-
nuos en la parte posterior indican ACAP. Los ha-
llazgos del ECG incluyen desviación del eje a la de-
recha y HVD. La radiografía podría revelar un 
contorno cardiaco en forma de bota («bahía de la 
arteria pulmonar vacía») con vascularización pul-
monar anómala y reducida, alternando con algunas 
zonas de mayor vascularización a través de ACAP 
grandes.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica de 
primera línea. Los hallazgos dependen del tipo de 
reparación (véase las secciones 4.10 y 4.16). En pa-
cientes no reparados, podría haber ausencia de flujo 
directo desde el VD a la AP, con flujo continuo en 
múltiples puntos desde las ACAP en el Doppler 
color.

La RMC, la TC y el cateterismo cardiaco son ne-
cesarios para determinar las fuentes del suministro 
sanguíneo pulmonar y el tamaño de las AP, así 
como para evaluar la HAP y las ACAP; para la 
HAP y las ACAP se requiere cateterización.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo

Para el seguimiento e intervención de pacientes 
con reparación tipo Fallot y parche transanular, 
véase el apartado 4.10; para pacientes con repara-
ción mediante conducto VD-AP con válvula, véase 
el apartado 4.16.

Los pacientes con AP+DSV que sobreviven sin re-
paración hasta la edad adulta o con intervenciones 
paliativas previas99-102 pueden haber sido conside-
rados no operables hace años, pero quizá se benefi-
cien de las intervenciones quirúrgicas modernas. 

– Unifocal con AP confluentes de buen tamaño 
facilitado por DAP.

– Multifocal, con AP confluentes pero hipoplá-
sicas (aspecto de «gaviota») facilitado por múltiples 
colaterales pulmonares principales (ACAP).

– Multifocal con AP no confluentes facilitado por 
ACAP.

La AP+DSV es un 1-2% de los defectos cardiacos 
congénitos. La microdeleción del 22q11.2 es común 
(anomalías faciales, voz nasal y retraso en el 
desarrollo)82.

Presentación clínica e historia natural

La presentación clínica precoz95,96 va desde cia-
nosis, en el caso de pacientes con flujo sanguíneo 
pulmonar reducido o amenazado, insuficiencia del 
desarrollo y/o disnea de esfuerzo hasta insuficiencia 
cardiaca en pacientes con flujo sanguíneo pulmonar 
excesivo a través de ACAP grandes, que con el 
tiempo quizá desarrollen HAP segmentaria. 

Cuando el flujo sanguíneo pulmonar depende del 
ductus; la cianosis profunda y el colapso cardiovas-
cular resultan a medida que el ductus se cierra. Los 
pacientes con AP confluentes, tamaño normal y 
tronco pulmonar, normalmente con atresia val-
vular, son aptos para reparación compatible con 
Fallot mediante un parche transanular. Los pa-
cientes con AP de tamaño normal pero sin tronco 
pulmonar deberían ser sometidos a reparación con 
un conducto VD-AP. Los pacientes con AP con-
fluentes pero hipoplásicas suelen requerir shunt ar-
terial o reconstrucción del TSVD, sin cierre del 
VSD, que quizá potencie el crecimiento de la AP, y 
luego una revisión en una fase posterior para la re-
paración con un conducto con válvula. Los pa-
cientes con AP no confluentes y flujo sanguíneo 
pulmonar adecuado, pero no excesivo, en la in-
fancia pueden sobrevivir hasta la edad adulta sin ci-
rugía. Hay defensores de un abordaje estratificado 
de unifocalización para este difícil grupo de niños, 
que a la larga aspiran a la reparación de 
conducto97,98.

La presentación clínica tardía en pacientes repa-
rados es similar a la de aquellos con TdF (véase las 
secciones 4.10 y 4.16), mientras que los pacientes no 
reparados se presentan con disnea de esfuerzo, fa-
tiga y cianosis crónica progresiva95, que causa afec-
ción de múltiples órganos (véase el apartado 4.18) y 
con el tiempo una serie de complicaciones:

– La hemoptisis podría deberse a rotura de vasos 
colaterales normalmente pequeños y/o trombosis de 
la AP.

– La insuficiencia cardiaca crónica suele ser mul-
tifactorial y puede deberse a cianosis crónica, flujo 
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ejercicio con regularidad, quizá evitando única-
mente el ejercicio isométrico extremo. Aquellos con 
hemodinámicas subóptimas estarán más limitados 
funcionalmente. Se debería evitar hacer ejercicios 
de fuerza extremos o deportes de contacto de com-
petición, aunque sí habría que fomentar la acti-
vidad física de baja intensidad, como caminar, 
nadar o incluso ciclismo.

Embarazo: el riesgo con el embarazo de las pa-
cientes no reparadas con buena hemodinámica y sin 
antecedentes de arritmias es bajo. El riesgo aumenta 
con hipoxemia, HAP, disfunción ventricular, sín-
tomas de insuficiencia cardiaca y arritmias (véase el 
apartado 3.4.3). Puesto que la microdeleción del 
22q11 es bastante común con este defecto, las pa-
cientes deberían pasar revisión antes del embarazo.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo, incluidos todos los pa-
cientes no reparados (véase el apartado 3.3.5).

4.12. Transposición de las grandes arterias

Introducción y contexto

La TGA, que representa un 5% de las CC, se ca-
racteriza por la discordancia ventriculoarterial: del 
VI se origina la AP y del VD, la aorta. Hay concor-
dancia AV. Si no hay lesiones cardiacas relevantes 
adicionales, se conoce como TGA simple. La TGA 
compleja tiene anomalías intracardiacas asociadas, 
incluido el DSV, en hasta el 45% de los casos, 
OTSVI (25%) y coartación aórtica (5%). En ge-
neral, no es hereditaria. No hay asociación cono-
cida con síndromes ni con anomalías cromosó-
micas. Hay un predominio masculino de 2:1. 

Los pacientes adultos en general son tratados tras 
intervenciones quirúrgicas. Dadas las diferencias 
fundamentales en la presentación y el curso clínico, 
dependiendo de la enfermedad inicial y el tipo de 
intervención a que serán sometidos estos pacientes, 
el curso postoperatorio se describe por separado.

Presentación clínica e historia natural

La mayor parte de los adultos con TGA simple 
habrán sido sometidos de todas formas a una inter-
vención de Mustard o Senning con switch auricular. 
La mayoría de los pacientes tienen una capacidad 
de ejercicio reducida respecto a la población 
normal104. La disfunción del VD, que sirve como un 
ventrículo sistémico, es la complicación clínica más 
grave105. La incidencia aumenta considerablemente 
cuanto más tiempo dura el seguimiento106,107. Suele 
desarrollarse RT como signo de dilatación del VD 
y avanza si la insuficiencia cardiaca se acentúa108. 
Las taquiarritmias ocurren con frecuencia. El aleteo 
auricular es la presentación más típica, aunque 

Podría ser el caso especialmente de pacientes con AP 
confluentes de tamaño normal, pero también en 
aquellos con APAC anatómicamente grandes aptos 
para unifocalización que no han desarrollado enfer-
medad vascular pulmonar grave debido a la estenosis 
profiláctica. En ausencia de disfunción del VD o VI 
en fase avanzada, estos pacientes podrían ser consi-
derados para la reparación99. Por lo tanto, todos los 
pacientes sin reparación deberían ser reevaluados crí-
ticamente en centros especializados. No obstante, 
muchos pacientes no reparados pueden no ser aptos 
para más cirugía, sobre todo por la complejidad de 
la vasculatura pulmonar.

Es importante comprender que, aunque la cirugía 
cardiaca puede mejorar el estado clínico o pronós-
tico (este es puramente especulativo), también es 
una causa principal de mortalidad. A pesar del reto 
adicional que supone un lecho vascular pulmonar 
anómalo, la supervivencia de los individuos repa-
rados podría acercarse a la de la TdF en individuos 
seleccionados con buena hemodinámica (DSV ce-
rrado, OTSVD aliviada y lecho vascular pulmonar y 
resistencia normales o casi normales). La supervi-
vencia cae hasta niveles mucho más bajos cuanto 
más complejas son las malformaciones pulmonares 
y menos satisfactoria es la reparación (la supervi-
vencia de pacientes intervenidos paliativamente se 
ha constatado en el 61% tras un seguimiento de 20 
años). El trasplante de corazón-pulmón podría ser 
una opción remota, de nuevo para individuos alta-
mente seleccionados, aunque se asocia con serios de-
safíos técnicos, un mayor riesgo operatorio y peores 
resultados; además, en la actualidad hay escasez de 
órganos. El cateterismo podría incluir dilatación 
con balón/procedimiento de stent de los vasos cola-
terales para mejorar el flujo sanguíneo pulmonar103.

Recomendaciones de seguimiento

Los pacientes con AP+DSV deberían tener un se-
guimiento periódico en un centro especializado en 
CCA, al menos una vez al año. Para el manejo del 
deterioro de múltiples órganos secundario a la cia-
nosis, véase el apartado 4.18.

Se ha considerado para terapia contra la HAP a 
los pacientes con HAP segmentaria, aunque los 
datos son escasos (véase el apartado 4.17).

Síntomas como disnea, cianosis creciente, cambio 
en el murmullo del shunt, insuficiencia cardiaca o 
arritmias merecen especial atención y deberían 
exigir revisión precoz y evaluación para la 
intervención. 

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: se debería animar a los pa-
cientes con excelente hemodinámica a practicar 
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entre el VD y la AP y los DSV residuales. También 
pueden ocurrir arritmias ventriculares.

4.12.1. Operación de switch auricular

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

La evaluación clínica debería incluir la búsqueda 
de signos de congestión venosa en las mitades supe-
rior e inferior del cuerpo. El murmullo sistólico com-
patible con eyección indica obstrucción del tracto de 
salida subpulmonar y el murmullo sistólico de tipo 
regurgitante, regurgitación sistémica de la válvula 
tricúspide. Los hallazgos del ECG incluyen HVD y, 
con cierta frecuencia, ritmo de escape QRS estrecho. 
Suele observarse aleteo auricular, aunque también 
otros tipos de arritmias supraventriculares.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica de 
primera línea, ya que ofrece información sobre la 
función y el tamaño ventricular sistémico y subpul-
monar, obstrucción del tracto de salida subpul-
monar, RT, filtración u obstrucción de los bafles 
auriculares y evaluación del retorno venoso pul-
monar. Sin embargo, la estenosis de la VCS es 
mucho más difícil de evaluar con ecocardiografía 
transtorácica (ETT). 

La ecocardiografía de contraste está indicada si 
hay sospecha de derrame del bafle y es muy útil en 
la detección de estenosis del bafle. Si el contraste se 
inyecta en un brazo y llega al corazón desde abajo, 
es un signo fiable de estenosis del bafle superior; si 
llega al corazón desde arriba al inyectarlo en una 
pierna, indica estenosis del bafle inferior. La ETE 
es útil para evaluar los bafles.

La RMC está indicada para evaluar la función 
del VD sistémico y la permeabilidad de los bafles 
auriculares. La TC es una alternativa, sobre todo 
en pacientes con MP o claustrofobia. 

La PECP puede «desenmascarar» el derrame del 
bafle que es asintomático en reposo. También es 
útil en la evaluación de la arritmia y está recomen-
dada de forma regular.

Las arritmias y la evaluación del riesgo de MCS 
exigen especial atención. La monitorización Holter, 
el grabador de episodios y la prueba de EF son nece-
sarias en pacientes seleccionados (en alto riesgo o 
en estudio por arritmia sospechada o clínica). 

La cateterización cardiaca está indicada cuando 
la evaluación no invasiva es inconcluyente o cuando 
se debe evaluar la HAP (véase el apartado 3.2.5).

Tratamiento médico

Insuficiencia del VD sistémico: los diuréticos y 
la digoxina son la piedra angular del tratamiento 

pueden ocurrir fibrilación auricular y todos los 
demás tipos de arritmias supraventriculares109. Se 
han constatado TV y FV relacionadas con la 
MSC110. Con un seguimiento más prolongado, hay 
una pérdida en curso de la función del nodo sinusal. 
Es común que la bradicardia secundaria a disfun-
ción del nodo sinusal requiera terapia con MP111. 
Los túneles intraauriculares se conocen como ba-
fles. Pueden sufrir derrame por SID o SDI u obs-
truir el drenaje venoso sistémico o venoso pul-
monar, lo que podría ocasionar hipertensión 
pulmonar. La estenosis venosa sistémica del bafle, 
más frecuentemente del bafle superior, se ha cons-
tatado en hasta el 25% de los pacientes tras repara-
ción de Mustard. La obstrucción de la VCS podría 
generar congestión venosa de la mitad superior del 
cuerpo y requerir reintervención. La obstrucción 
del bafle venoso sistémico inferior puede causar 
congestión venosa de la parte inferior del cuerpo, 
congestión hepática y cirrosis hepática.

No obstante, en la estenosis del bafle superior o 
inferior, los síntomas clínicos pueden estar total-
mente ausentes, por una circulación colateral 
eficaz proporcionada por la vena ácigos o hemiá-
cigos. El estrechamiento del tracto de salida 
subpulmonar es posible por la protrusión hacia la 
izquierda del septo interventricular. Esto puede 
causar un gradiente considerable, que el VI 
subpulmonar suele tolerar bien. Puede resultar in-
cluso protector para la función ventricular sisté-
mica por el cambio septal ventricular a la derecha. 
Otras complicaciones constatadas son el DSV resi-
dual o la HAP. 

Los adultos jóvenes muy probablemente habrán 
sido sometidos a operación de switch arterial. Una 
gran mayoría de estos pacientes están asintomáticos 
y en CF I de la NYHA. Las complicaciones a largo 
plazo incluyen: disfunción del VI y arritmias, ambas 
quizá relacionadas con complicaciones de las arte-
rias coronarias, que fueron reimplantadas en la 
aorta nueva durante la operación de switch arterial; 
dilatación de la parte proximal de la aorta ascen-
dente que resulta en RA112,113; ES supravalvular, y 
estenosis de la rama pulmonar, unilateral o bila-
teral, consecuencia del posicionamiento de la bifur-
cación pulmonar anterior a la aorta ascendente en 
la técnica de Lecompte.

Los adultos con transposición compleja some-
tidos a reparación de tipo Rastelli, donde el VI 
anatómico se conecta a la aorta mediante parche 
de DSV y el VD a la AP mediante un conducto 
con válvula, pueden estar totalmente asintomá-
ticos y con capacidad de ejercicio normal; no obs-
tante, son comunes las anomalías residuales o las 
complicaciones que aparecen años después de la 
intervención. Las complicaciones más comunes 
están relacionadas con el conducto con válvula 
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Los pacientes tienen un riesgo mayor de MSC. 
Las arritmias auriculares116, la función deteriorada 
del VD sistémico y la duración QRS ≥ 140 ms117 se 
han constatado como factores de riesgo. Los crite-
rios específicos para la implantación de DAI para 
la prevención primaria aún no se han definido bien 
(véase el apartado 3.3.2 para conocer las recomen-
daciones generales). 

4.12.2. Operación de switch arterial

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

médico. El papel de los IECA114 y los bloquea-
dores beta es polémico. El uso de la TRC es 
experimental.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo

Véase la tabla 16.

Prueba de EF, ablación y DAI. Estas interven-
ciones se ven complicadas por el hecho de que las 
aurículas no suelen ser accesibles para los caté-
teres ni las intervenciones «normales» de EF de-
bido a la disposición de los bafles115, por lo que 
deberían realizarse en centros especializados con 
experiencia. 

TABLA 16. Indicaciones para la intervención en la transposición de las grandes arterias tras switch auricular

Indicaciones Clasea Nivelb

Indicaciones para la intervención quirúrgica

La reparación o sustitución de la válvula debería realizarse en pacientes con regurgitación sintomática severa de la 

válvula AV sistémica (tricúspide) sin disfunción ventricular relevante (FEVD ≥ 45%)

I C

La disfunción ventricular sistémica relevante, con o sin RT, debería tratarse de forma conservadora o, con el 

tiempo, con trasplante cardiaco

I C

Si la OTSVI es sintomática o si la función VI se deteriora, se debería tratar quirúrgicamente I C

En obstrucción venosa pulmonar sintomática, se debería realizar reparación quirúrgica; el cateterismo casi nunca 

es posible

I C

Los pacientes sintomáticos con estenosis del bafle no susceptibles de tratamiento con cateterismo deberían ser 

tratados quirúrgicamente

I C

Los pacientes sintomáticos con derrames del bafle no susceptibles de tratamiento con stent deberían ser tratados 

quirúrgicamente

I C

La reparación o sustitución de la válvula debería considerarse en la regurgitación asintomática severa de la válvula 

AV sistemática (tricúspide) sin disfunción ventricular relevante; FEVD ≥ 45%

IIa C

En la actualidad, la banda en arteria pulmonar en pacientes adultos para crear un cambio septal o como 

entrenamiento ventricular izquierdo con posterior switch arterial está en fase experimental y debería evitarse

III

Indicaciones para el cateterismo

El procedimiento de stent debería realizarse en pacientes sintomáticos con estenosis del bafle I C

El procedimiento de stent (recubierto) o el cierre con dispositivo deberían realizarse en pacientes sintomáticos con 

derrames del bafle y cianosis considerable en reposo o durante el ejercicio

I C

El implante de stent (recubierto) o el cierre con dispositivo deberían realizarse en pacientes con derrame del bafle 

y síntomas secundarios al SID

I C

El implante de stent (recubierto) o el cierre con dispositivo deberían considerarse en pacientes asintomáticos con 

derrames del bafle y sobrecarga de volumen ventricular por el SID

IIa C

El implante de stent debería considerarse en pacientes asintomáticos con estenosis del bafle que requieren MP IIa C

El implante de stent debería considerarse en otros pacientes asintomáticos con estenosis del bafle IIb C

AV: auriculoventricular; FEVD: fracción de eyección ventricular derecha; MP: marcapasos; OTSVI: obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo; RT: regurgitación 
tricuspídea; SID: shunt izquierda-derecha; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.



40e  Rev Esp Cardiol. 2010;63(12):1484.e1-e59 

Baumgartner H et al. Guía de Práctica Clínica de la ESC para el manejo de cardiopatías congénitas en el adulto (nueva versión 2010)

La cateterización cardiaca, incluida la angiografía 
coronaria, está indicada en caso de disfunción del 
VI y sospecha de isquemia miocárdica. En pacientes 
asintomáticos, puede considerarse una única eva-
luación invasiva de la permeabilidad de la circula-
ción coronaria. En caso de estenosis grave de las 
ramas pulmonares y evaluación no invasiva no con-
cluyente, la cateterización cardiaca también está 
indicada.

Tratamiento quirúrgico/cateterismo

Véase la tabla 17.

4.12.3. Operación de tipo Rastelli

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos podrían indicar estenosis 
del conducto, DSV residual, RT, regurgitación mi-
tral o RA.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica de 
primera línea, ya que ofrece la función del VI y VD. 
La conexión entre el VI posicionado posteriormente 
y la válvula aórtica posicionada anteriormente, por 
la TGA, y la función del conducto entre el VD y el 
tronco pulmonar deben visualizarse y evaluarse me-
diante Doppler. Los DSV residuales suelen tener 
difícil acceso, por el curso inusual del conducto o el 
parche utilizado para conectar el VI a la válvula 
aórtica. Puede ser complicado medir los gradientes 
del Doppler a lo largo del conducto, además de que 

Podría haber hallazgos clínicos propios de RA o 
EP.

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave, 
ya que ofrece información sobre la función del VI 
(global y regional), estenosis en los puntos arteriales 
anastomóticos, sobre todo EP, regurgitación de la 
válvula neoaórtica, dimensión de la aorta ascen-
dente118 y angulación aguda del arco aórtico112. El 
tronco pulmonar, la bifurcación y ambas ramas de-
berían ser evaluadas por presencia, localización y gra-
vedad de la estenosis. Se debe considerar la función 
del VD y estimar las presiones sistólicas (velocidad 
RT). El ostium de las arterias coronarias y el curso 
proximal pueden evaluarse con ETE. La ecocardio-
grafía de estrés puede desenmascarar la disfunción 
del VI y detectar isquemia miocárdica provocable. 

La RMC puede ser necesaria cuando la informa-
ción de la ecocardiografía es insuficiente, sobre 
todo para la evaluación de la aorta, estenosis de las 
ramas pulmonares y distribución del flujo entre el 
pulmón izquierdo y el derecho. 

La TC puede utilizarse para obtener imágenes no 
invasivas de las arterias coronarias, incluido el os-
tium, en caso de sospecha de estenosis y como alter-
nativa a la RMC.

Las técnicas nucleares pueden utilizarse en la eva-
luación de la perfusión coronaria cuando se sos-
pecha isquemia miocárdica, y se recomienda rea-
lizar una prueba de perfusión pulmonar en caso de 
estenosis de las ramas pulmonares para medir la 
distribución del flujo entre el pulmón izquierdo y el 
derecho. La RMC es una alternativa.

TABLA 17. Indicaciones para la intervención en la transposición de las grandes arterias tras operación de switch 
arterial

Indicaciones Clasea Nivelb

El implante de stent o cirugía, dependiendo del sustrato, debería realizarse en la estenosis de la arteria coronaria que 

causa isquemia

I C

La reparación quirúrgica de la OTSVD debería realizarse en pacientes sintomáticos con presión sistólica > 60 mmHg 

(velocidad de RT > 3,5 m/s)

I C

La reparación quirúrgica de la OTSVD debería realizarse con independencia de los síntomas cuando aparece 

disfunción del VD (en ese caso la PVD podría ser menor)

I C

La reparación quirúrgica debería considerarse en pacientes asintomáticos con OTSVD y PVD sistólica > 80 mmHg 

(velocidad de RT > 4,3 m/s)

IIa C

La cirugía de raíz aórtica debería considerarse cuando la raíz (neo)aórtica sea > 55 mm, ofreciendo la estatura media 

del adulto (para la sustitución de la válvula aórtica contra RA severa, véanse las guías de práctica clínica de RA35)

IIa C

El implante de stent o cirugía, dependiendo del sustrato, debería considerarse en la EP periférica, con independencia 

de los síntomas, si el estrechamiento del diámetro es > 50% y la presión sistólica del VD es > 50 mmHg y/o hay 

anomalías en la perfusión pulmonar

IIa C

AV: auriculoventricular; OTSVD: obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho; PVD: presión ventricular derecha; RA: regurgitación aórtica; RT: regurgitación 
tricuspídea; VD: ventrículo derecho.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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riesgo mayor de sufrir arritmias que comprometan 
la vida o disfunción del VD que podría ser irrever-
sible119. Las pacientes con TGA, con independencia 
del tipo de reparación quirúrgica, en buen estado 
clínico tienen una alta probabilidad de llevar un 
embarazo normal, aunque los riesgos de aborto na-
tural, retraso en el crecimiento del feto y parto 
precoz son más elevados que en la población 
normal120 (véase el apartado 3.4.3). El riesgo de re-
currencia de TGA es bajo.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5). 

4.13. Transposición de las grandes arterias 
corregida congénitamente 

Introducción y contexto

La TGAcc, o discordancia AV y ventriculoarte-
rial, es poco común (≤ 1% de toda las CC). Los ven-
trículos están invertidos en comparación con la 
situación normal, con la aorta surgiendo anterior-
mente del VD, en el lado izquierdo, y la AP sur-
giendo posteriormente del VI, en el lado derecho. 
Las conexiones anómalas en «doble» discordancia 
pueden estar presentes en corazones con organiza-
ción auricular normal o en espejo. La orientación 
cardiaca o eje base-vértice puede incluir levocardia, 
dextrocardia o mesocardia. Las lesiones asociadas 
son comunes (80-90%), entre ellas DSV (70%) y EP 
(40%). Las anomalías de la válvula tricúspide sisté-
mica son frecuentes y puede haber características de 
la malformación de Ebstein.

El nodo AV y el haz de His podrían estar posicio-
nados de forma anómala y causar anomalías de 
conducción.

Presentación clínica e historial natural

Suelen estar determinadas por las malforma-
ciones cardiacas asociadas108,121-123. Los pacientes 
con DSV grande podrían adquirir insuficiencia car-
diaca congestiva durante la infancia. Siempre que 
hay DSV y EP, es posible que haya cianosis cre-
ciente. La TGAcc aislada puede no tener conse-
cuencias hemodinámicas en la infancia ni en la edad 
adulta. Los pacientes suelen ser asintomáticos, y es 
posible realizar el diagnóstico en la edad adulta por 
radiografía torácica o ECG anómalos, a menudo 
durante un reconocimiento médico habitual.

La insuficiencia ventricular sistémica derecha 
(subaórtica) y/o la regurgitación grave de la válvula 
AV sistémica, sobre todo en válvulas tricúspides 
compatibles con la malformación de Ebstein, po-
drían causar disnea e intolerancia al ejercicio en la 
cuarta o la quinta década de vida. En esta fase, los 
pacientes pueden ser mal diagnosticados de cardio-

es poco fiable. Por lo tanto, la estimación de la 
PVD a partir de la velocidad de la RT es de especial 
importancia en la evaluación de la estenosis del 
conducto (véase el apartado 4.16).

La RMC puede utilizarse para la evaluación no 
invasiva de la función del VI y el VD. Es posible 
evaluar los conductos y las válvulas semilunares, al 
igual que la presencia de DSV residual, incluido 
Qp:Qs. 

La cateterización cardiaca podría ser necesaria en 
la evaluación hemodinámica de la estenosis del con-
ducto. La angiografía puede ser útil en la evalua-
ción del nivel de estenosis y estenosis de AP perifé-
ricas (véase el apartado 3.2.5).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo

Para conocer las indicaciones para el tratamiento 
de la estenosis del conducto, véase el apartado 4.16.

La estenosis en la conexión entre el VI y la vál-
vula aórtica con un gradiente medio > 50 mmHg, 
menor cuando la función del VI y el rendimiento 
cardiaco disminuyen, debería considerarse para la 
reparación quirúrgica (IIIaC). 

Si el SID a través de un DSV residual causa sín-
tomas o sobrecarga considerable de volumen del 
lado izquierdo, debería instaurarse el tratamiento 
quirúrgico (IC). 

Recomendaciones de seguimiento (sin tener 
en cuenta el tipo de reparación)

Todos los pacientes con TGA, con independencia 
del tipo de intervención, deberían ser atendidos una 
vez al año como mínimo en un centro especializado 
en CCA, prestando especial atención a las cues-
tiones concretas ya descritas.

Consideraciones adicionales (sin tener en cuenta 
el tipo de reparación)

Ejercicio/deporte: los pacientes con síntomas o 
antecedentes de arritmias deberían recibir un cuida-
doso asesoramiento individual por el riesgo posible-
mente mayor de arritmias secundario al ejercicio. 
Se recomienda realizar prueba de ejercicio. Se debe 
animar a los que tengan excelente hemodinámica a 
practicar ejercicio con regularidad, evitando única-
mente el ejercicio extremo. Aquellos con hemodiná-
mica subóptima estarán más limitados funcional-
mente. Se debe evitar hacer ejercicios de fuerza 
extremos o deportes de contacto de competición, 
aunque la actividad física regular de intensidad baja 
o media sí está recomendada.

Embarazo: las pacientes con deterioro hemodiná-
mico tienen riesgos mayores durante el embarazo. 
Las pacientes con TGA y switch auricular tienen un 
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vula mitral tiene una inserción más alta, la pared 
muscular es más suave y sí hay continuidad entre la 
válvula mitral y la válvula arterial. Es importante 
identificar las anomalías asociadas, sobre todo las 
AV (malformación compatible con la malforma-
ción de Ebstein) y la regurgitación, DSV, OTSVI y 
EP. La función sistólica del ventrículo sistémico 
(subaórtico) y la gravedad de la regurgitación de la 
válvula AV pueden evaluarse cualitativamente. 

La RMC ofrece la anatomía intracardiaca y de 
las grandes arterias y está indicada para la cuantifi-
cación de volúmenes, masa y FE ventriculares124.

Las arritmias, el bloqueo AV progresivo y la eva-
luación del riesgo de MSC requieren especial 
atención. 

La monitorización Holter, el grabador de episodios 
y la prueba de EF son necesarios en pacientes selec-
cionados (en alto riesgo o en estudio por arritmia 
sospechada o clínica). 

El cateterismo cardiaco está indicado cuando la 
evaluación no invasiva es no concluyente o la HAP 
precisa evaluación (véase el apartado 3.2.5).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 18)

El cateterismo podría recomendarse en pacientes 
con estenosis de AP o estenosis del conducto, que 
puede dilatarse o someterse a intervención con 
stent. No obstante, una OTSVI residual podría 
tener un efecto beneficioso en el VD sistémico dila-
tado (ventrículo subaórtico) y la regurgitación de la 
válvula AV sistémica (tricúspide) por el cambio 
septal. 

Se ha demostrado que la cirugía correctora por 
doble switch, auricular y arterial, o switch auricular 
y operación de Rastelli (desviación intraventricular 
más conducto) es factible en niños125-127. El objetivo 
es permitir que el VI sea el ventrículo sistémico 
(subaórtico). Los resultados siguen siendo inciertos 
y se considera polémica la intervención en la in-
fancia. En adultos, la mortalidad es alta, por lo que 
la intervención no está recomendada. La regurgita-
ción de la válvula AV sistémica (tricúspide) suele 
ser el centro del tratamiento quirúrgico. La repara-

miopatía dilatada. La incompatibilidad entre el su-
ministro sanguíneo del miocardio y el trabajo del 
ventrículo sistémico (subaórtico) podría contribuir 
a la insuficiencia cardiaca. 

Hay una tendencia progresiva a las complica-
ciones de conducción AV (el 2% al año de inci-
dencia de bloqueo cardiaco completo), y es aún más 
común el bloqueo AV tras reparación de un DSV o 
tras sustitución de la válvula tricúspide. Las palpi-
taciones por las arritmias supraventriculares po-
drían surgir en la quinta o la sexta década de vida. 
Las arritmias ventriculares podrían ser secundarias 
a anomalías hemodinámicas y/o disfunción 
ventricular.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos podrían incluir murmullos 
o RT, DSV y/o EP. El ECG podría revelar inter-
valo PR prolongado o bloqueo cardiaco completo. 
Puesto que las ramas están invertidas, hay activa-
ción septal precoz de derecha a izquierda que po-
dría causar ondas Q profundas en II, III, aVF y 
V1-V3. Puede ser mal diagnosticado como infarto 
de miocardio. La inversión del avance precordial 
normal podría observarse como un patrón QR en 
V1 y rS en V6. El síndrome de WPW está presente 
en un 2-4% de los pacientes. 

La radiografía de tórax puede revelar un borde 
izquierdo de la silueta cardiaca anómalamente recto 
por la posición anterior y hacia la izquierda de la 
aorta ascendente, dextrocardia (el 20%) o meso-
cardia (relativamente común). 

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave 
para demostrar doble discordancia. La posición in-
vertida de los ventrículos en la organización auri-
cular usual puede reconocerse por las diferencias 
morfológicas fundamentales entre ambos ventrí-
culos. El VD anatómico tiene mayor trabeculación, 
una banda moderadora y una válvula tricúspide in-
sertada más apicalmente. Hay discontinuidad entre 
la válvula AV y la válvula arterial. En el VI, la vál-

TABLA 18. Indicaciones para la intervención en la transposición de las grandes arterias corregida 
congénitamente 

Indicaciones Clasea Nivelb

La cirugía de la válvula AV sistémica (válvula tricúspide) contra regurgitación severa debería considerarse antes de que 

se deteriore la función ventricular sistémica (subaórtica) (es decir, antes de FEVD < 45%)

IIa C

La reparación anatómica (switch auricular más switch arterial o Rastelli siempre que sea factible en caso de DSV no 

restrictivo) podría considerarse cuando el VI funciona a presión sistémica

IIb C

AV: auriculoventricular; DSV: defecto septal ventricular; FEVD: fracción de eyección ventricular derecha; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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– Variantes del síndrome del corazón izquierdo 
hipoplásico, incluida atresia mitral.

– VI de doble entrada.
– VD de doble entrada.
– Formas extremas de defectos septales AV com-

pletos descompensados.
– Ventrículo único con morfología indefinida.

Estas malformaciones siempre están relacionadas 
con lesiones intracardiacas y/o extracardiacas adi-
cionales como:

– DSA, DSV, DSAV, DAP.
– EA (valvular, subvalvular).
– Anomalías del arco aórtico: hipoplasia, inte-

rrupción, coartación.
– EP (valvular, subvalvular), atresia pulmonar.
– Anomalías de AP: estenosis periférica, hipo-

plasia, ausencia unilateral.
– Conexiones discordantes, ectopia de las grandes 

arterias.
– Estenosis de la válvula AV, regurgitación, 

cabalgamiento.
– Isomerismo auricular izquierdo o derecho, co-

nexiones venosas sistémicas o pulmonares anómalas.
– VCS izquierda, vena innominada ausente, VCS 

derecha ausente, VCI infrahepática ausente con 
continuidad de la ácigos o hemiácigos.

– Arterias colaterales aortopulmonares.
– Poliesplenia o asplenia.

La descripción anatómica detallada va más allá 
del ámbito de estas guías de práctica clínica y puede 
encontrarse en los libros de texto130. Debido a la 
falta de datos, las recomendaciones son, principal-
mente, fruto del consenso de expertos130-135. 
Básicamente, se pueden identificar dos situaciones 
hemodinámicas diferentes:

1. Sin restricción anatómica del flujo pulmonar: 
si la circulación pulmonar sigue igual, es decir, sin 
cirugía, muchos pacientes mueren en la infancia por 
insuficiencia cardiaca incurable. Los que sobrevivan 
a este periodo contraerán enfermedad vascular pul-
monar grave, que es un determinante fundamental 
del resultado a largo plazo. Muchos han sido some-
tidos a procedimiento de colocación de banda pul-
monar para restringir el flujo sanguíneo pulmonar 
en los primeros años de la infancia. Una banda 
eficaz protege contra la enfermedad vascular pul-
monar al mismo tiempo que permite el paso de flujo 
sanguíneo pulmonar suficiente para limitar el grado 
de cianosis. Una banda poco ajustada causa sobre-
flujo pulmonar y enfermedad vascular pulmonar a 
pesar de la banda. Si está demasiado ajustada, el 
flujo sanguíneo pulmonar queda muy limitado y 
origina cianosis grave.

ción suele no ser posible porque la válvula suele ser 
morfológicamente anómala. 

El marcapasos podría ser necesario en el bloqueo 
AV progresivo. La fijación del cable ventricular en 
la débil pared del VI subpulmonar puede ser difícil 
y requiere experiencia específica.

En algunos pacientes con función ventricular sis-
témica deteriorada, el marcapasos biventricular 
puede ser útil, aunque no hay datos suficientes que 
avalen esta terapia. 

Recomendaciones de seguimiento

Los pacientes con TGAcc necesitan seguimiento 
durante toda la vida en un centro especializado en 
CCA129 a intervalos anuales, sobre todo por los 
trastornos del conducto y la disfunción ventricular 
sistémica y de la válvula AV sistémica. Los IECA 
se utilizan cada vez más para tratar o prevenir la 
disfunción del VD. No obstante, los datos de pe-
queños estudios sobre su eficacia son contradicto-
rios. En caso de arritmias, véase arriba y el apar-
tado 3.3.2.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: los pacientes con TGAcc debe-
rían evitar los deportes estáticos y de competición. 
Los pacientes con lesiones asociadas relevantes y/o 
función reducida del VD sistémico deberían limi-
tarse a los deportes de baja intensidad (véase el 
apartado 3.4.2).

Embarazo: el riesgo depende del estado funcional, 
la función ventricular, la presencia de arritmias y 
las lesiones asociadas (véase el apartado 3.4.3). El 
riesgo de recurrencia de CC parece ser bajo.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes en alto riesgo (véase el apartado 3.3.5).

4.14. Corazón univentricular

Este apartado aborda el CUV no intervenido o 
intervenido paliativamente. Para los pacientes tras 
operación de Fontan, véase el apartado 4.15. 

Introducción y contexto

El término «corazón univentricular» resume una 
variedad de malformaciones en las que falta el VD 
o el VI o, cuando no faltan, son hipoplásicos y, por 
lo tanto, no susceptibles de reparación biventri-
cular, como:

– Atresia tricuspídea.
– Variantes del síndrome del corazón derecho hi-

poplásico (p. ej., atresia pulmonar con variantes in-
tactas del septo ventricular).
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trofia ventricular y, finalmente, rendimiento car-
diaco reducido. La obstrucción progresiva hacia la 
AP causa cianosis progresiva. En los pacientes de 
Glenn, el empeoramiento de la cianosis podría de-
berse también al desarrollo de malformaciones AV 
pulmonares o colaterales de VCI a VCS. 

El CUV debe acomodarse al retorno venoso sis-
témico y pulmonar. Su sobrecarga de volumen cró-
nica incrementa la probabilidad de insuficiencia 
ventricular relativamente pronto en la vida. La re-
gurgitación de la válvula AV podría desarrollarse o 
avanzar en caso de haberse iniciado con anterio-
ridad. La capacidad de ejercicio ya reducida se de-
teriorará aún más. Al final, podría desarrollarse in-
suficiencia cardiaca manifiesta, además de cianosis.

En casos poco frecuentes, con situación hemodi-
námica bien equilibrada, no se desarrolla disfun-
ción ventricular, y se ha comprobado supervivencia 
hasta la quinta, la sexta e incluso la séptima década 
de vida.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos incluyen cianosis central, 
acropaquia en dedos de manos y pies y un tórax a 
menudo asimétrico con movimiento precordial del 
lado del pecho donde reside el corazón. La esco-
liosis es una complicación común. El segundo ruido 
cardiaco suele ser único, pero el resto de la auscul-
tación depende de las anomalías asociadas. El ECG 
quizá revele trastornos de ritmo o conducción. 
Tanto la taquicardia auricular reentrante con blo-
queo 2:1 como la taquicardia solamente moderada 
podrían pasarse por alto fácilmente. 

La ecocardiografía es la técnica diagnóstica clave, 
ya que ofrece información sobre la anatomía y moni-
toriza la función cardiaca durante el seguimiento. El 
enfoque segmentado es necesario en los exámenes 
ecocardiográficos, ya que los CUV siempre son com-
plejos y pueden aparecer con un amplio abanico de 
anomalías del situs, la orientación y las conexiones.

Lo fundamental en el diagnóstico de CUV es:

– Situs abdominal y situs auricular.
– La posición del corazón en el pecho y la posi-

ción del vértice.
– Conexión visceroauricular, auriculoventricular 

y ventriculoarterial.
– Hay que obtener información morfológica y he-

modinámica de todo el corazón:

• Hay que evaluar la anatomía exacta de la co-
nexión ventriculoarterial y su estado funcional, con 
especial atención a la obstrucción hacia la aorta o 
lecho vascular pulmonar.

2. Con obstrucción del flujo sanguíneo pulmonar 
(frecuentemente EP valvular y/o subvalvular o 
atresia): a veces, la obstrucción es tal que la circula-
ción pulmonar es adecuada, no excesiva, lo que evita 
el desarrollo de hipertensión pulmonar, ni dema-
siado restringida, sin cianosis extrema. Estas situa-
ciones equilibradas son la excepción, pero permiten 
la supervivencia hasta la edad adulta sin cirugía. La 
mayor parte de los pacientes tiene flujo sanguíneo 
pulmonar muy restringido y requieren operación de 
shunt de sistémica a AP en la infancia, muy común-
mente de Blalock-Taussig (subclavia a AP) y pocas 
veces de Waterston o Potts (aorta ascendente o des-
cendente a AP, respectivamente). Si el shunt de sisté-
mica a AP es demasiado grande, el sobreflujo pul-
monar resulta en enfermedad vascular en la edad 
adulta. Si el shunt es demasiado pequeño, los pa-
cientes serán extremadamente cianóticos. Después 
de la infancia, la anastomosis entre VCS y AP es 
una posibilidad: la clásica anastomosis de Glenn a 
la AP derecha (histórica) o una anastomosis termi-
nolateral con la AP, creando anastomosis cavopul-
monar bidireccional. Un shunt adecuado ocasionará 
una situación equilibrada (véase arriba). 

Cuando aparece en la edad adulta, la gran ma-
yoría de los pacientes con estas enfermedades han 
sido sometidos a paliación previa con algún tipo de 
shunt de sistémica a AP, conexión cavopulmonar 
(Glenn) o, de preferencia ahora, una operación de 
Fontan o una de sus modificaciones. Esta última se 
aborda en el apartado 4.15.

Presentación clínica e historia natural

Dependiendo del alcance del flujo sanguíneo 
pulmonar, la presencia o ausencia de enfermedad 
vascular pulmonar y la función ventricular, los 
pacientes pueden presentarse con diferentes 
grados de cianosis e insuficiencia cardiaca con-
gestiva. En general, la capacidad de ejercicio se 
reduce considerablemente, con excepciones; 
puede haber bloqueo AV completo, arritmias (su-
praventriculares, pero también ventriculares; la 
MSC es común), accidentes cerebrovasculares, 
abscesos cerebrales y tromboembolias. La endo-
carditis es relativamente común en esta pobla-
ción. Para más detalles, véase los apartados sobre 
el síndrome de Eisenmenger y los pacientes cia-
nóticos, 4.17 y 4.18, respectivamente.

La cianosis suele presentarse en pacientes con 
CUV sin operación de Fontan. Normalmente, la 
saturación de oxígeno arterial oscila entre el 75 y el 
85%, pero podría alcanzar, en casos excepcionales 
con circulaciones equilibradas de forma ideal, va-
lores que superen el 90%. 

Los pacientes pueden presentarse con obstruc-
ción progresiva hacia la aorta. Esto origina hiper-
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pulmonar en casos de EP grave es debatible. Si la 
situación clínica es estable, el riesgo, frecuentemente 
alto, de cualquier tipo de intervención quirúrgica 
debería sopesarse muy cuidadosamente con el po-
sible beneficio.

La operación de Fontan sólo puede considerarse 
en pacientes muy bien seleccionados (véase el apar-
tado 4.15). En pacientes con cianosis grave, con 
flujo sanguíneo pulmonar reducido sin RVP ele-
vada, el shunt de Glenn bidireccional (de VCS a 
AP) puede ser una opción. Si el shunt de sistémica a 
pulmonar (p. ej., fístula arteriovenosa axilar o shunt 
de sistémica a arteria pulmonar) es la única opción 
porque el shunt de Glenn bidireccional no es sufi-
ciente o la PAP no es lo suficientemente baja para 
este shunt, el beneficio del mayor flujo sanguíneo 
pulmonar debería sopesarse con la mayor carga de 
volumen al ventrículo sistémico.

En caso de trasplante, tanto las esternotomías/to-
racotomías previas como las colaterales aortopul-
monares y la naturaleza multisistémica de la CC 
cianótica son desafíos técnicos y médicos que li-
mitan el resultado.

Manejo conservador

Para el manejo hematológico y el papel de la te-
rapia dirigida en la enfermedad vascular pulmonar, 
véase los apartados sobre el síndrome de 
Eisenmenger y los pacientes cianóticos, la 4.17 y la 
4.18, respectivamente. 

Recomendaciones de seguimiento

Es necesaria la evaluación regular en centros es-
pecializados en CCA. La frecuencia es individuali-
zada, pero anual como mínimo, con reconocimiento 
físico, medición de la saturación de oxígeno, con-

• Debería evaluarse la función de la válvula AV, 
prestando especial atención a la regurgitación.

• Función/hipertrofia ventricular.
• Tipo, tamaño, número y ubicación de DSA/

DSV.
• Aorta ascendente, arco aórtico y aorta descen-

dente; detectar/excluir coartación.
• Arterias pulmonares: tronco, ramas y fuentes de 

suministro del flujo sanguíneo pulmonar comunes.
• Visualización de los shunts, de Blalock-Taussig, 

de Waterston, etc.

La ETE podría estar indicada en casos de imá-
genes de ETT inadecuadas.

La RMC es la modalidad de imágenes de elección 
para la anatomía extracardiaca, incluidas las co-
nexiones venoauriculares y ventriculoarteriales; la 
TC es una alternativa. También se puede obtener 
información morfológica detallada de la anatomía 
intracardiaca. La RMC también es el método de 
elección para cuantificar los volúmenes ventricu-
lares, la FE y la distribución relativa del flujo san-
guíneo en el pulmón izquierdo y derecho.

La cateterización cardiaca es necesaria cuando se 
considera intervenir para realizar evaluación hemo-
dinámica, en concreto de PAP y gradiente transpul-
monar; la RVP suele ser difícil de evaluar en esta si-
tuación. Es obligatorio cuando los pacientes son 
evaluados para operación de Fontan. La evaluación 
de shunts sistémicos a AP o de Glenn y sus secuelas 
(estenosis de las ramas pulmonares) y otras anoma-
lías vasculares (vasos colaterales arteriovenosos, fís-
tulas, etc.) podrían requerir cateterización. 

Tratamiento de intervención/quirúrgico (tabla 19)

El tratamiento de intervención como la valvulo-
tomía pulmonar para aumentar el flujo sanguíneo 

TABLA 19. Consideraciones e indicaciones especiales para la intervención en corazones univentriculares 

Indicaciones Clasea Nivelb

Sólo se debería considerar candidatos para una operación de Fontan a pacientes bien seleccionados, tras 

cuidadosa evaluación (resistencias vasculares pulmonares bajas, función adecuada de la/s válvula/s AV, función 

ventricular conservada)

IIa C

Los pacientes con mayor flujo sanguíneo pulmonar, poco probable en la edad adulta, deberían ser considerados 

para procedimiento de colocación de banda en AP o refuerzo de una banda colocada con anterioridad

IIa C

Los pacientes con cianosis severa y flujo sanguíneo pulmonar reducido sin RVP elevada deberían ser considerados 

para un shunt de Glenn bidireccional

IIa C

El trasplante cardiaco y el trasplante de corazón-pulmón deberían considerarse cuando no hay opción quirúrgica 

convencional en pacientes con mal estado

IIa C

AP: arteria pulmonar; AV: auriculoventricular; RVP: resistencia vascular pulmonar.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
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hemodinámica apta. Se comprende ahora que la 
mortalidad operatoria y el posterior resultado de-
penden de lo apropiado de la circulación y la adhe-
rencia a los criterios definidos. La selección estricta 
facilita mejores resultados precoces y tardíos, con 
una mortalidad operatoria < 5% en series mo-
dernas, e incluye RVP y PAP bajas (media 
< 15 mmHg), función ventricular conservada, ta-
maño adecuado de AP, regurgitación de la válvula 
AV no relevante y ritmo normal. Algunos centros 
han realizado «fenestración» en casos seleccionados 
o en todos137. Debido a los limitados resultados a 
largo plazo, la operación de Fontan no siempre es 
el método paliativo de elección.

Presentación clínica e historia natural

La falta de un ventrículo subpulmonar resulta en 
hipertensión venosa sistémica crónica, hemodiná-
mica pulmonar notablemente alterada y un ventrí-
culo «privado de precarga». Han surgido algunas 
complicaciones importantes durante el seguimiento 
a largo plazo. Aunque la supervivencia a los 10 
años quizá se acerque al 90%, debe comprenderse 
que se observa inevitablemente un descenso prema-
turo en el rendimiento cardiovascular, con una su-
pervivencia reducida, en los mejores pacientes de la 
operación de Fontan138. Hay cuestiones hemodiná-
micas importantes que contribuyen al fracaso 
tardío de la operación de Fontan: descenso gradual 
de la función ventricular sistémica, regurgitación de 
la válvula AV, aumento en la RVP, agrandamiento 
auricular, obstrucción venosa profunda y las conse-
cuencias de la hipertensión venosa sistémica cró-
nica, como congestión y disfunción hepáticas139. 
Otras complicaciones incluyen la formación de 
trombos auriculares y de AP, el desarrollo de mal-
formaciones arteriovenosas pulmonares, la co-
nexión sistémica de la arteria a la vena pulmonar o 
de la arteria a la arteria pulmonar, y de colaterales 
venosas sistémicas a pulmonares.

Tras la operación de Fontan, la mayoría de los pa-
cientes responden bien durante la infancia y la ado-
lescencia, aunque la capacidad de ejercicio medida 
objetivamente se reduce. No obstante, las complica-
ciones clínicas podrían aparecer después, con un des-
censo gradual del rendimiento durante el ejercicio e 
insuficiencia cardiaca, cianosis, sobre todo con fenes-
tración, insuficiencia venosa crónica y desarrollo de 
arritmias importantes140. Diez años después de la 
operación de Fontan, un 20% de los pacientes tienen 
taquiarritmias supraventriculares, que en general in-
cluyen taquicardia por reentrada intraauricular y 
aleteo auricular, pero también fibrilación auricular y 
taquicardia auricular focal141. La incidencia podría 
ser menor tras CCPT que con la CAP de Fontan, 
pero este dato aún no ha sido demostrado142.

troles de laboratorio (índices hematológicos, estado 
del hierro, función renal, etc.), ECG, radiografía y 
ecocardiografía (véase también el apartado 4.18). 
La RMC es necesaria al menos una vez en la edad 
adulta y en más ocasiones en caso de estar 
indicada.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: como norma, los pacientes no 
tienen riesgo elevado de muerte durante el ejercicio, 
pero sí una capacidad de ejercicio considerable-
mente reducida. Los deportes recreativos pueden 
considerarse a un nivel limitado según los síntomas.

Embarazo: está contraindicado en pacientes con 
flujo sanguíneo pulmonar gravemente reducido o 
enfermedad vascular pulmonar grave (síndrome de 
Eisenmenger) o si la función ventricular es mala. La 
cianosis supone un riesgo considerable para el feto, 
y el nacimiento vivo es poco probable (< 12%) si la 
saturación de oxígeno es ≤ 85%15 (véase el apartado 
3.4.3). Para la anticoncepción, deben evitarse las 
píldoras anticonceptivas orales combinadas por el 
riesgo trombogénico y de tromboembolia. Las píl-
doras de progestágeno solamente y los dispositivos 
intrauterinos o los sistemas de implantación libera-
dores de progestágeno ofrecen una anticoncepción 
segura con menor riesgo cardiovascular.

Profilaxis contra EI: indicada en todos los pa-
cientes (véase el apartado 3.3.5).

4.15. Pacientes tras operación de Fontan

Introducción y contexto

La operación de Fontan se introdujo en 1968 y se 
ha convertido en el tratamiento definitivo para pa-
cientes aptos con un abanico de malformaciones 
cardiacas caracterizadas por un único ventrículo 
funcional (véase el apartado 4.14). La cirugía con-
siste en la separación de los retornos venosos sisté-
mico y pulmonar sin un ventrículo subpulmonar, 
restaurándolos para que estén «en serie». Desde su 
introducción, la intervención original, diseñada 
para racionalizar el retorno venoso sistémico a las 
arterias pulmonares, ha sufrido varias modifica-
ciones. En la actualidad, la conexión cavopulmonar 
total (CCPT) ha reemplazado a la conexión auricu-
lopulmonar (CAP) (apéndice auricular derecho a 
AP), con un conducto intracardiaco o extracardiaco 
entre la VCI y la AP, junto con anastomosis VCS a 
AP (Glenn bidireccional)136. Esta circulación suele 
establecerse en dos fases.

Tanto la historia natural como los resultados de 
otras paliaciones de corazones con un «único ven-
trículo» son malos, por lo que la operación de 
Fontan suele realizarse en todos los pacientes con 
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sencia de trombo auricular, arritmias auriculares o 
episodios tromboembólicos.

Terapia antiarrítmica: la pérdida de ritmo sinusal 
podría precipitar un descenso hemodinámico grave, 
y la arritmia sostenida debería considerarse como 
urgencia médica. La cardioversión eléctrica es el 
pilar del tratamiento, ya que la terapia farmacoló-
gica no suele ser eficaz. La amiodarona podría ser 
eficaz en la prevención de recurrencias, pero tiene 
muchos efectos secundarios a largo plazo. El sotalol 
puede ser una alternativa. El umbral para la abla-
ción por radiofrecuencia debería ser bajo, aunque 
son arritmias difíciles de tratar en el laboratorio de 
cateterización145. El MP antitaquicardia auricular 
podría ser de ayuda. En caso de requerir marca-
pasos AV, será necesario aplicar un abordaje epi-
cárdico. La aparición de arritmias puede dar lugar 
a la evaluación hemodinámica (véase el apartado 
3.3.2).

Terapia médica contra EPP: la terapia médica 
sigue siendo un reto, y se han propuesto varios tra-
tamientos tras exclusión de complicaciones hemodi-
námicas, como la restricción de sal, una dieta alta 
en proteínas, diuréticos, IECA (aunque podrían ser 
muy mal tolerados), esteroides, infusión de albú-
mina, heparina subcutánea crónica, creación de fe-
nestración (intervención por cateterismo) y, final-
mente, consideración de trasplante.

Véase también el apartado 3.3.1.

Tratamiento quirúrgico/de intervención

Los pacientes con «fracaso de Fontan» (con com-
binación de arritmia intratable, dilatación auricular 
derecha, empeoramiento de la regurgitación de la 
válvula AV, deterioro de la función ventricular y/o 
trombo auricular) deberían ser considerados para 
cirugía146. La conversión de una conexión auriculo-
pulmonar para que sea una CCPT «energética-
mente eficaz», junto con la cirugía por arritmia, ha 
proporcionado buenos resultados precoces en un 
contexto de gran experiencia, aunque se ha aso-
ciado con mortalidad quirúrgica y morbilidad en 
curso, y la mayoría de los casos necesitan tanto te-
rapia farmacológica como implantación de MP147. 
Si se realiza tarde, la conversión podría tener menos 
probabilidades de arrojar un buen resultado, y se 
necesitaría un trasplante cardiaco. No obstante, el 
mejor momento para una conversión sigue siendo 
una cuestión incierta. En pacientes adultos seleccio-
nados, quizá sea apropiado considerar el cierre con 
dispositivo de una fenestración si hay cianosis rele-
vante, aunque también podría empeorar la enfer-
medad del paciente. El cateterismo también podría 
ser necesario en caso de obstrucción del flujo o co-
nexiones vasculares anómalas (véase arriba).

La enteropatía pierdeproteínas (EPP) es una 
complicación rara pero importante que resulta en 
edema periférico, derrames pleurales y ascitis. 
Puede diagnosticarse por documentación escasez de 
albúmina en suero y concentraciones altas de α

1
-

antitripsina en heces143. Se ha asociado con un pro-
nóstico muy malo (supervivencia a los 5 años 
< 50%) y los tratamientos disponibles tienen una 
eficacia muy escasa143.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos incluyen distensión venosa 
yugular, comúnmente leve y no pulsátil. Sin em-
bargo, la distensión venosa yugular relevante y la 
hepatomegalia plantean la sospecha de obstrucción 
de Fontan o insuficiencia ventricular. El ECG suele 
revelar ritmo de unión o arritmias auriculares. El 
derrame pleural en radiografía hace sospechar la 
EPP. 

La ecocardiografía es la herramienta diagnóstica 
de primera línea, ya que ofrece información sobre 
la función ventricular y valvular. Para reflejar en 
imágenes la vía de Fontan, suele requerirse ETE u 
otras modalidades de imágenes. Los análisis sanguí-
neos anuales incluyen hematología, concentración 
de albúmina en suero y función hepática y renal. 
Cuando se sospecha de EPP, es necesario calcular el 
aclaramiento de α

1
-antitripsina. 

La RMC y la TC son especialmente útiles para 
evaluar la vía de Fontan, las venas colaterales y 
pulmonares (p. ej., obstrucción de vena pulmonar 
por AD agrandado) y el flujo pulmonar diferencial. 

La evaluación hepática por ecografía y TC es im-
portante para detectar fibrosis, cirrosis y cáncer.

La cateterización cardiaca debería realizase en un 
umbral bajo en casos de edema inexplicable, dete-
rioro de la capacidad de ejercicio, arritmia de nueva 
aparición, cianosis y hemoptisis. Proporciona infor-
mación sobre la función ventricular y valvular, he-
modinámica (incluida la RVP) y obstrucción de 
Fontan y conexiones vasculares anómalas (véase 
arriba).

Tratamiento médico

Anticoagulación: la estasis sanguínea auricular 
derecha y la coagulación interrumpida pueden pre-
disponer a la trombosis. El potencial de sufrir una 
embolia pulmonar subclínica y recurrente que 
cause un aumento en la RVP ha propiciado la re-
comendación de administrar anticoagulación de 
por vida144. No obstante, no hay pruebas de su be-
neficio y la práctica varía entre centros. La anti-
coagulación está recomendada, sin duda, en pre-
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tación, estenosis de AP y diagnóstico de transposi-
ción. La ausencia de reintervención por insuficiencia 
del conducto a los 20 años se ha constatado en el 32 
y el 40%101,148.

Las complicaciones incluyen sobrecrecimiento, 
obstrucción progresiva con o sin regurgitación, en-
docarditis y aneurismas o seudoaneurismas. 

La presentación clínica puede incluir disnea de 
esfuerzo, palpitaciones, síncope y MSC.

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Los hallazgos clínicos pueden incluir vibración 
precordial, onda A de las venas yugulares promi-
nente y murmullo sistólico. La radiografía puede 
revelar la calcificación del conducto.

La ecocardiografía es la herramienta diagnóstica de 
primera línea, ya que ofrece el tamaño y la función de 
ambos ventrículos, RP, RT y lesiones asociadas. Los 
gradientes a través del conducto pueden ser difíciles de 
medir, además de poco fiables. Para evaluar la este-
nosis del conducto debería utilizarse la presión del VD 
obtenida a partir de la velocidad de la RT.

La RMC y la TC pueden ser necesarias para re-
flejar las imágenes del conducto (nivel de estenosis), 
AP y la anatomía de la arteria coronaria, para la 
evaluación del VD y la gravedad de la RP. Antes de 
la reesternotomía, debe evaluarse la relación entre 
el conducto/VD y la capa interna del esternón.

La cateterización con evaluación hemodinámica 
siempre es necesaria si se considera intervenir. La 
angiografía ofrece información sobre el nivel de es-
tenosis, estenosis de AP periférica y la anatomía co-
ronaria (anomalías/curso anómalo).

Tratamiento quirúrgico/cateterismo (tabla 20)

La dilatación con balón/implantación de stent es 
segura y podría prolongar la vida útil de los disposi-
tivos que fracasan150,151. Las contraindicaciones ac-
tuales a la implantación percutánea de válvula pul-
monar (IPVP) incluyen venas centrales ocluidas, 
infección activa, tracto de salida de tejido nativo y de 
morfología desfavorable (diámetro > 22 mm) o con-
ducto < 16 mm y anatomía coronaria desfavorable 
(compresión por el implante extendido). La cirugía 
se prefiere cuando se consideran más intervenciones 
(anuloplastia tricuspídea). Los datos longitudinales 
son más importantes para elegir el momento de la re-
intervención que los indicadores únicos.

Recomendaciones de seguimiento

Se recomienda un seguimiento regular en un 
centro especializado en CCA, al menos cada 12 

Recomendaciones de seguimiento

Como resultado de la complejidad de todas estas 
cuestiones, el cuidado de los pacientes con Fontan 
es uno de los mayores desafíos de los médicos de 
CCA, por lo que deberían tener seguimiento en cen-
tros especializados en CCA, normalmente una vez 
al año como mínimo, incluyendo ecocardiografía, 
ECG, análisis de sangre y pruebas de ejercicio. Los 
intervalos para la RMC y la ecografía hepática 
(TC) deben decidirse según cada caso individual. 
La evaluación completa es obligatoria en pacientes 
con manifestaciones del complejo de «fracaso de 
Fontan», prestando especial atención para excluir 
incluso las obstrucciones menores al flujo cavopul-
monar y retorno venoso pulmonar, ya que pueden 
tener un impacto hemodinámico importante.

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: tras la operación de Fontan, los 
pacientes tienen una limitación importante en su 
capacidad de ejercicio, como parte de su «circula-
ción», por lo que se les debería aconsejar limitarse a 
deportes recreativos.

Embarazo: el embarazo exitoso es posible en pa-
cientes seleccionadas con monitorización intensiva, 
periodo posparto incluido. Hay mayor riesgo para la 
madre si el circuito de Fontan no es óptimo, y tam-
bién mayor riesgo de aborto natural, sobre todo en el 
marco de la cianosis. Los IECA deben abandonarse, y 
el tratamiento anticoagulante es un problema.

Profilaxis contra EI: recomendada solamente en 
pacientes con reintervención de Fontan reciente 
(6 meses), cianosis, válvula protésica, derrame del 
parche residual o endocarditis anterior.

4.16. Conducto del ventrículo derecho 
a la arteria pulmonar

Introducción y contexto

Los conductos establecen la continuidad entre el 
VD y la AP en defectos complejos cuando el tracto 
de salida nativo no es susceptible de reconstrucción, 
incluida atresia pulmonar, tronco arterial común, 
TdF, síndrome de la válvula pulmonar ausente, in-
tervención de Rastelli y operación de Ross.

Los tipos de conducto son con válvula (homoin-
jerto pulmonar o aórtico, válvulas bioprotésicas, 
conductos de venas yugulares bovinas [Contegra]) y 
sin válvula.

No existe el conducto ideal. La poca durabilidad 
implica la reintervención precoz. Los factores pre-
dictivos de insuficiencia del conducto son el proceso 
de esterilización/conservación, conducto más pe-
queño, tipo de conducto, menor edad en la implan-
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de Eisenmenger se define como una CC con shunt 
de sistémica a pulmonar inicialmente grande, que a 
su vez induce enfermedad vascular pulmonar grave 
y HAP, lo que resulta en la inversión de la dirección 
del shunt y en cianosis central156. Según el registro 
del Euro Heart Survey (Informe Europeo sobre 
Salud Cardiaca) de pacientes adultos con CC, de 
los 1.877 pacientes con DSA, DSV o defectos cia-
nóticos con otra enfermedad de base, el 28% tuvo 
hipertensión pulmonar y el 12%, síndrome de 
Eisenmenger. En una encuesta más reciente157, la in-
cidencia de la HAP, definida mediante eco-PVD, 
fue del 6,1% de los 1.824 pacientes adultos con CC 
y defectos septales y del 3,5% en el caso del sín-
drome de Eisenmenger. Las lesiones patológicas y 
los cambios patobiológicos de la vasculatura pul-
monar observados en pacientes con HAP relacio-
nada con shunt congénito de sistémica a pulmonar 
se consideran muy similares a los observados en 
otras formas de HAP158.

No obstante, la proliferación monoclonal de las 
células endoteliales descubierta en la HAP idiopá-
tica no se ha confirmado en otros tipos de HAP, lo 
que indica posibles diferencias en los mecanismos 
alterados de crecimiento celular. La disfunción en-
dotelial en pacientes con Eisenmenger también po-
dría afectar a la circulación sistémica159. El proceso 
de iniciación que ocasiona la disfunción endotelial 
puede incluir tensión de cizallamiento y estrés cir-
cunferencial contra el endotelio pulmonar por 
mayor flujo y presión pulmonar. Las alteraciones 
morfológicas iniciales (hipertrofia medial y prolife-
ración intimal) son potencialmente reversibles. No 
obstante, a medida que la enfermedad avanza, los 
cambios patológicos más avanzados (lesiones plexi-

meses. Debería prestarse especial atención a la ca-
pacidad de ejercicio (PECP), presión sistólica del 
VD (gradiente del conducto), función del VD, RT y 
arritmias. 

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: los pacientes asintomáticos con 
obstrucción leve no precisan restricciones. Los pa-
cientes con alto riesgo y presión elevada del VD 
deben limitarse a las actividades/deportes de baja 
intensidad y evitar el ejercicio isométrico. Los 
demás deberían limitarse conforme a sus síntomas.

Embarazo: los riesgos maternos y fetales se deben 
al defecto cardiaco congénito de base y la gravedad 
de la OTSVD, arritmia e insuficiencia cardiaca 
(véase el apartado 3.4.3).

Profilaxis contra EI: recomendada en todos los 
pacientes (véase el apartado 3.3.5).

4.17. Síndrome de Eisenmenger 
e hipertensión arterial pulmonar grave (*)

Introducción y contexto

Si no se trata, un gran porcentaje de pacientes 
con CC, en especial aquellos con shunts relevantes 
de sistémica a pulmonar, sufren HAP. El síndrome 

TABLA 20. Indicaciones para la intervención en pacientes con conductos de ventrículo derecho a arteria 
pulmonar

Indicaciones Clasea Nivelb

Los pacientes sintomáticos con presión sistólica del VD > 60 mmHg (velocidad de RT > 3,5 m/s; puede ser más 

baja en caso de flujo reducido) y/o RP moderada/severa deberían ser sometidos a cirugía

I C

Los pacientes asintomáticos con OTSVD severa y/o RP severa deberían ser considerados para cirugía cuando se 

cumpla al menos uno de los siguientes criterios: 

Descenso en la capacidad de ejercicio (PECP) IIa C

Dilatación progresiva del VD 

Disfunción sistólica progresiva del VD

RT progresiva, moderada como mínimo 

Presión sistólica del VD > 80 mmHg (velocidad de RT > 4,3 m/s)

Arritmias auriculares/ventriculares sostenidas

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
OTSVD: obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho; PECP: prueba de ejercicio cardiopulmonar; RP: regurgitación pulmonar; RT: regurgitación tricuspídea; VD: 
ventrículo derecho. 

(*) Las nuevas guías de la Sociedad Europea de Cardiología para 
el diagnóstico y el tratamiento de la hipertensión pulmonar se han 
publicado también en: Galiè N, et al. Guía de práctica clínica para el 
diagnóstico y tratamiento de la hipertensión pulmonar. Rev Esp Cardiol. 
2009;62:1464.e1-e58.
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La supervivencia de sujetos con el síndrome de 
Eisenmenger es reducida frente a la de la población 
general162, aunque muchos sobreviven hasta la ter-
cera o la cuarta década de vida y algunos incluso 
hasta la séptima163. La supervivencia parece ser 
mucho mejor que la de sujetos con HAP idiopática 
en clase funcional comparable. La insuficiencia car-
diaca derecha y el deterioro gradual de la capacidad 
de ejercicio, entre otras cosas, se consideran fac-
tores pronósticos negativos.

Terapia (tabla 21)

Para las mediciones generales, véase el apartado 
4.18.

La anticoagulación y el uso de agentes antipla-
quetarios resultan polémicos y deberían guiarse por 
la historia clínica y el riesgo de hemorragia. Por 
ejemplo, la anticoagulación oral debería conside-
rarse en pacientes con fibrilación auricular y quizá 
en aquellos con trombosis de AP y riesgo bajo de 
hemorragia.

No hay datos uniformes que avalen el uso de fár-
macos bloqueadores del canal de calcio.

Recientemente se han aprobado para el trata-
miento de la HAP tres clases de fármacos dirigidos 
a la modificación de la disfunción endotelial: pros-
tanoides, antagonistas del receptor de endotelina 
(ARE) e inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5. Su 
eficacia y su seguridad han quedado demostradas 
en la HAP asociada a CC y en el síndrome de 
Eisenmenger, en gran parte por estudios no 
controlados.

Sólo un ensayo aleatorizado y controlado de 54 
pacientes con Eisenmenger ha constatado un efecto 
favorable del tratamiento con el doble ARE bo-
sentán, activo por vía oral, en la capacidad de ejer-

formes y arteritis) parecen ser irreversibles (común-
mente en la edad adulta).

La clasificación de la CC que causa HAP ha sido 
actualizada recientemente y ahora considera as-
pectos clínicos y anatómico-patofisiológicos160. En 
el aspecto clínico distingue: a) síndrome de 
Eisenmenger; b) lesiones de shunts de moderadas a 
grandes con HAP grave, pero aún sin inversión del 
shunt, y sin cianosis; c) defectos pequeños con 
HAP, cuadro clínico similar al de la HAP idiopá-
tica, y d) HAP tras reparación de la CC, persistente 
o recurrente. La clasificación anatómico-patofisio-
lógica se ha mantenido para tener en cuenta la hete-
rogeneidad hemodinámica y patofisiológica de estas 
enfermedades. Incluye los factores más importantes 
que conllevan información diagnóstica, pronóstica 
y terapéutica relevante: tipo de defecto, dimen-
siones, dirección del shunt, anomalías extracar-
diacas asociadas y estado de la reparación160.

Presentación clínica e historia natural

El síndrome de Eisenmenger es un trastorno con 
afección multiorgánica que causa deterioro progre-
sivo (véase el apartado 4.18). La presentación clí-
nica incluye cianosis central, disnea, fatiga, hemop-
tisis, síncope e insuficiencia cardiaca derecha en 
fases avanzadas. Puesto que los pacientes con satu-
ración de oxígeno arterial reducida tienen hemos-
tasia anómala, incluida trombocitopenia, también 
tienen riesgo de hemorragia y trombosis. En con-
creto, la trombosis parietal de las arterias pulmo-
nares proximales agrandadas puede encontrarse en 
hasta el 20% de los pacientes; puede causar emboli-
zación periférica e infartos pulmonares y se asocia 
con disfunción biventricular y menor velocidad de 
flujo pulmonar161.

TABLA 21. Recomendaciones para la terapia contra la hipertensión arterial pulmonar en cardiopatías

Indicaciones Clasea Nivelb

La terapia contra la HAP debería instaurarse sólo en centros especializados I C

El bosentán, un ARE, debería instaurarse en pacientes en CF IIIc de la OMS con síndrome de Eisenmenger I B

Otros ARE, como los inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y los prostanoides, deberían considerarse en pacientes en 

CF IIIc de la OMS con síndrome de Eisenmenger

IIa C

La terapia combinada podría considerarse en pacientes en CF IIIc de la OMS con síndrome de Eisenmenger IIb C

El uso de bloqueadores del canal de calcio debería evitarse en pacientes con síndrome de Eisenmenger III C

ARE: antagonista del receptor de la endotelina; CC: cardiopatía congénita; CF: clase funcional; HAP: hipertensión arterial pulmonar.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cAunque los datos recientes avalan el uso de ARE como el bosentán también en pacientes en CF II de la OMS con HAP idiopática y HAP secundaria a enfermedades del 
tejido, tales datos no están disponibles en la actualidad para los pacientes con Eisenmenger. Dadas las marcadas diferencias en la historia natural entre estos grupos, los 
resultados no pueden simplemente aplicarse a los pacientes congénitos, y es necesario realizar más estudios antes de hacer las recomendaciones.
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sarrollo de HAP y, finalmente, en síndrome de 
Eisenmenger (véase los apartados 4.14 y 4.17). 
Pueden presentarse con o sin intervención paliativa 
previa. Los cianóticos son complejos y deberían 
tener seguimiento con un especialista en CCA.

Mecanismos de adaptación 

La cianosis induce mecanismos de adaptación 
para mejorar el transporte de oxígeno y suminis-
trarlo al tejido: eritrocitosis secundaria, desvío a la 
derecha de la curva de disociación de la oxihemo-
globina y aumento del rendimiento cardiaco171,172. 
La eritrocitosis secundaria al estímulo de la eritro-
poyesis es la respuesta fisiológica a la hipoxemia 
crónica. La eritrocitosis compensada refleja un 
equilibrio (concentración estable de hemoglobina 
en un estado con reservas normales de hierro), 
mientras que la eritrocitosis descompensada indica 
el fallo del equilibrio (aumento de hematocrito).

Trastorno con afección multiorgánica

La cianosis y la eritrocitosis secundaria implican 
profundas consecuencias en todo el sistema 
orgánico:

– La viscosidad sanguínea aumenta, en relación 
directa con la masa de eritrocitos173.

– Las anomalías hemostáticas son comunes y 
complejas, y se atribuyen a anomalías en las pla-
quetas (trombocitopenia y trombastenia), vías de 
coagulación y otros mecanismos anómalos de coa-
gulación. Los factores de coagulación dependientes 
de la vitamina K (factores II, VII, IX y X) y el 
factor V disminuyen, aumenta la actividad fibrino-
lítica y se agotan los multímeros más grandes del 
factor de von Willebrand.

– La mayor recuperación de eritrocitos/hemoglo-
bina y la filtración deteriorada de urato causan hi-
peruricemia174. La mayor concentración de bilirru-
bina no conjugada pone a los cianóticos en riesgo 
de cálculo biliar de bilirrubinato de calcio.

– La disfunción endotelial grave es evidente por 
el llamativo deterioro de la vasodilatación depen-
diente del endotelio159.

– La hipoxemia crónica, la mayor viscosidad 
sanguínea y la disfunción endotelial afectan a la mi-
crocirculación, la función miocárdica y la función 
de otros sistemas orgánicos. 

Presentación clínica e historia natural

La presentación clínica incluye cianosis central, 
como resultado de la mayor cantidad de hemoglo-
bina reducida (> 5 g/100 ml de sangre), acropaquia 
y, a menudo, escoliosis. Los hallazgos clínicos va-

cicio y la hemodinámica164, lo que confirma los re-
sultados de los estudios no controlados. Un reciente 
análisis retrospectivo de terapia avanzada, sobre 
todo bosentán, en pacientes con Eisenmenger se-
ñaló incluso un beneficio en la supervivencia165.

Un pequeño ensayo166 de sildenafilo, un inhibidor 
de la fosfodiesterasa tipo 5, documentó efectos funcio-
nales y hemodinámicos favorables en 10 pacientes con 
síndrome de Eisenmenger; se han observado resul-
tados similares en series no controladas. Resultados 
favorables comparables también se han constatado en 
16 pacientes con Eisenmenger tratados con taladafilo, 
otro inhibidor de la fosfodiesterasa tipo 5167. En estu-
dios sin enmascaramiento, la administración intrave-
nosa continua de epoprostenol ha mostrado efectos 
favorables en hemodinámica y capacidad de ejercicio, 
comparables además a los observados en la HAP 
idiopática168,169. Sin embargo, la presencia de un ca-
téter intravenoso central incrementa el riesgo de em-
bolia paradójica e infección.

Un estudio multicentro aleatorizado de trepros-
tinil subcutáneo170 inscribió a un subgrupo de 
109 pacientes con HAP asociada a CC, y los efectos 
favorables en la capacidad de ejercicio parecieron 
no diferir de los observados en la HAP idiopática. 
El trasplante de pulmón con reparación del defecto 
cardiaco o el trasplante combinado de corazón-
pulmón son la última opción para pacientes con 
síndrome de Eisenmenger y marcadores de muy mal 
pronóstico, como descenso en el estado funcional, 
episodios de insuficiencia cardiaca derecha y cam-
bios avanzados de deterioro hemodinámico, sobre 
todo la mala función ventricular o las altas concen-
traciones de péptido natriurético tipo B (BNP). El 
manejo de los pacientes en lista de espera sigue 
siendo todo un reto.

4.18. Manejo de pacientes cianóticos (*)

Introducción y contexto

La cianosis es consecuencia de un shunt bidirec-
cional o invertido debido a la comunicación anató-
mica entre la circulación sistémica y pulmonar a 
nivel auricular, ventricular o arterial. Los cianóticos 
suelen reunir un grupo heterogéneo de lesiones con 
diferentes anatomía y patofisiología de base: flujo 
sanguíneo pulmonar normal o restringido en pre-
sencia de obstrucción a lo largo del tracto de salida 
pulmonar o mayor flujo sanguíneo pulmonar en 
ausencia de tal obstrucción, que luego resulta en de-

(*) La cianosis crónica induce una enfermedad multisistémica que afecta 
a múltiples órganos de la economía. Una revisión sobre el síndrome 
hipoxémico crónico en adultos con cardiopatías congénitas se puede 
encontrar en: Oliver Ruiz JM et al. Síndrome hipoxémico crónico. Rev 
Esp Cardiol Supl. 2009;9:E13-22.
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– Los émbolos paradójicos podrían ser conse-
cuencia de arritmias supraventriculares o deriva-
ciones transvenosas o catéteres. 

– El déficit de hierro suele ser consecuencia de 
flebotomías inapropiadas.

– Arritmias supraventriculares y ventriculares.
– Las complicaciones infecciosas incluyen endo-

carditis, abscesos cerebrales y neumonía. La fiebre 
secundaria a cefaleas nuevas o diferentes levanta 
sospecha de abscesos cerebrales.

– La disfunción renal es frecuente y consecuencia 
de anomalías funcionales y estructurales de los 
riñones.

– La colelitiasis es común. Los cálculos biliares 
de bilirrubinato de calcio pueden complicarse por 
colecistitis/coledocolitiasis.

– Las complicaciones reumáticas incluyen artritis 
gotosa, osteoartropatía hipertrófica y quifosco-
liosis. 

Estudio diagnóstico

Véase el apartado 3.2 para conocer los principios 
generales.

Para los defectos cardiacos de base, véase el apar-
tado 4.14 y los apartados sobre lesiones específicas.

Debe prestarse especial atención a los síntomas 
de hiperviscosidad, así como a las complicaciones 
hemorrágicas/isquémicas. La saturación de oxí-
geno debe obtenerse mediante oximetría de pulso 
en reposo durante 5 min como mínimo, y la capa-
cidad de ejercicio debería evaluarse con regula-
ridad, preferiblemente con el test de 6 min de 
marcha.

Entre los análisis de sangre deberían realizarse un 
hemograma, volumen corpuscular medio (VCM), 
ferritina en suero (podría ser necesario determinar 
hierro en suero, transferrina y saturación de trans-
ferrina para la detección precoz de déficit de 
hierro), creatinina, ácido úrico en suero, perfil de 
coagulación, BNP o pro-BNP, ácido fólico y vita-
mina B

12
 en presencia de MCV elevado o normal y 

ferritina en suero baja.

Precauciones de laboratorio

– Parámetros de coagulación: el volumen de 
plasma se reduce por la eritrocitosis secundaria; la 
cantidad de citrato sódico debe ajustarse por hema-
tocrito si el hematocrito es > 55%.

– El hematocrito se determina con recuentos au-
tomatizados de partículas eléctricas (la centrífuga 
de microhematocrito resulta en un hematocrito fal-
samente alto por el atrapamiento plasmático). 

– La glucosa puede reducirse, pero puede au-
mentar en glucolisis in vitro, que resulta del mayor 
número de eritrocitos.

rían y se caracterizan por la anatomía/patofiosio-
logía de base. La mortalidad es mucho más alta en 
cianóticos que en no cianóticos175. El resultado 
está determinado por la anatomía, la patofisio-
logía, las intervenciones paliativas, las complica-
ciones de la cianosis y las medidas preventivas de 
base. Un recuento plaquetario bajo, hipoxia grave, 
cardiomegalia y número elevado de hematocritos 
durante la infancia son parámetros útiles para pre-
decir la muerte prematura y los efectos secunda-
rios en pacientes con o sin enfermedad vascular 
pulmonar176.

Complicaciones tardías

– Los síntomas de hiperviscosidad incluyen cefa-
leas, desmayos, mareos, fatiga, tinnitus, visión bo-
rrosa, parestesia de labios y dedos de manos y pies, 
dolor muscular y debilidad, clasificados como mo-
derados cuando interfieren con algunas actividades 
y como graves cuando interfieren con la mayoría de 
las actividades171,172. Es poco probable que un pa-
ciente con reservas normales de hierro y hemato-
crito < 65% tenga síntomas de hiperviscosidad.

– Las diátesis hemorrágicas y trombóticas ocu-
rren, y ambas originan un dilema terapéutico, ya 
que los pacientes tienen riesgo de trombosis y he-
morragia. La hemorragia espontánea suele ser 
menor y autolimitada (hemorragia dental, epistaxis, 
formación fácil de hematomas y menorragia). La 
hemoptisis es el episodio hemorrágico grave más 
común y la manifestación externa de una hemo-
rragia intrapulmonar que no refleja el alcance de la 
hemorragia del parénquima (constatada en hasta el 
100% de los pacientes con Eisenmenger)163,177. La 
trombosis es consecuencia de anomalías en la coa-
gulación, estasis sanguínea en las cámaras y vasos 
dilatados, aterosclerosis o disfunción endotelial, la 
presencia de material trombogénico, como con-
ductos, y arritmias. Las anomalías hemostáticas no 
protegen contra las complicaciones trombóticas. 
Los trombos laminares de arterias pulmonares 
grandes aneurismáticas y parcialmente calcificadas 
son comunes (hasta el 30%)178-180. El sexo femenino, 
una baja saturación de oxígeno, la mayor edad, la 
disfunción biventricular y las AP dilatadas se han 
definido como factores de riesgo161,180.

– Los accidentes cardiovasculares podrían de-
berse a episodios tromboembólicos (émbolos 
paradójicos), factores reológicos (microcitosis), 
disfunción endotelial y factores de riesgo ateros-
clerótico «tradicionales». La gravedad de la eri-
trocitosis secundaria per se no es un factor de 
riesgo181; la microcitosis, causada por déficit de 
hierro debido a flebotomías inapropiadas, es el 
más firme factor predictivo independiente de epi-
sodios cerebrovasculares182.
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– Hiperuricemia: no hay indicaciones para el tra-
tamiento contra la hiperuricemia. 

– La artritis gotosa aguda se trata con colchicina 
oral o intravenosa, probenecid y fármacos antiinfla-
matorios, prestando especial atención al riesgo de 
insuficiencia renal y hemorragia. Los agentes urico-
súricos, como el probenecid, o uricostáticos, como 
el alopurinol, evitan la recurrencia.

Recomendaciones de seguimiento

Todos los cianóticos precisan evaluación durante 
toda la vida con visitas de seguimiento cada 6-12 
meses en un centro especializado en CCA, con es-
trecha colaboración del médico de familia. La eva-
luación incluye:

– Evaluación completa y revisión sistemática de 
las complicaciones potenciales.

– Análisis de sangre (véase arriba).
– Formación en estrategias de reducción del 

riesgo (tabla 22).

Consideraciones adicionales

Ejercicio/deporte: evitar practicar ejercicio ago-
tador de moderado a grave.

Indicaciones para la intervención

Los riesgos y beneficios deben considerarse cui-
dadosamente y requieren experiencia. Un paciente 
cianótico sin HAP/síndrome de Eisenmenger debe 
ser evaluado periódicamente por cualquier inter-
vención que pudiera mejorar la calidad de vida y re-
ducir la morbilidad o por elegibilidad para repara-
ción fisiológica (véase el apartado 4.14).

Terapia médica

Para el tratamiento específico contra la HAP, 
véase el apartado 4.17.

– Arritmias: el ritmo sinusal debería mantenerse 
siempre que sea posible. La terapia antirrítmica 
debe ser individualizada (fármacos, ablación, MP/
DAI epicárdico). La terapia antiarrítmica es extre-
madamente difícil en este grupo de pacientes. La te-
rapia farmacológica debería instaurarse con cui-
dados especiales y, en general, en un hospital. 
Deben evitarse las derivaciones transvenosas. 

– La flebotomía terapéutica debería realizarse 
únicamente en presencia de síntomas de hipervisco-
sidad moderados/graves debidos a eritrocitosis se-
cundaria (hematocrito > 65%) y en ausencia de des-
hidratación y déficit de hierro. Debería realizarse 
reemplazo del fluido isovolúmico (750-1.000 ml de 
solución salina isotónica mientras se extraen 
400-500 ml de sangre). 

– La transfusión de sangre puede ser necesaria en 
caso de anemia ferropénica (nivel inadecuado de 
hemoglobina para la saturación de oxígeno).

– Deberían administrarse suplementos de hierro 
en caso de déficit de hierro (VCM < 80 fl), con cui-
dadoso seguimiento (efecto de repunte).

– Anticoagulación/aspirina sistemática: los datos 
disponibles en la actualidad no avalan que prevenir 
las complicaciones tromboembólicas sea benefi-
cioso para los cianóticos. Sin embargo, hay un 
riesgo mayor de hemorragia.

– Indicación para la anticoagulación: aleteo/fi-
brilación auricular (razón normalizada interna-
cional [INR] 2-2,5; INR objetivo más alta en pre-
sencia de válvula mecánica).

– Hemoptisis: exige radiografía torácica seguida 
de TC torácica si hay un infiltrado. La broncos-
copia pone al paciente en riesgo y pocas veces pro-
porciona información útil. La terapia incluye inte-
rrupción de la aspirina, agentes antiinflamatorios 
no esteroideos y anticoagulantes orales; tratamiento 
contra hipovolemia y anemia; reducción de la acti-
vidad física, y eliminación de la tos no productiva. 
La embolización selectiva de las arterias bron-
quiales puede ser necesaria por la hemorragia intra-
pulmonar refractaria/hemoptosis.

TABLA 22. Estrategias de reducción del riesgo 
en pacientes con cardiopatía congénita

Las medidas profilácticas son el pilar del cuidado para evitar 

complicaciones. Deberían evitarse las siguientes exposiciones/

actividades:

Embarazo

Déficit de hierro y anemia (no flebotomías sistemáticas inapropiadas 

para mantener una concentración de hemoglobina predeterminada)

Deshidratación

Enfermedad infecciosa: vacunación anual contra la gripe, pneumovax, 

cada 5 años

Tabaquismo, abuso de drogas, incluido el alcohol 

Shunts transvenosos MP/DAI

Ejercicio intenso

Exposición fuerte al calor (sauna, jacuzzi/ducha)

Otras estrategias de reducción del riesgo son:

Uso de un filtro de aire por vía intravenosa para prevenir la embolia 

gaseosa

Consulta con un cardiólogo de CCA antes de administrar cualquier 

agente y realizar cualquier medida quirúrgica/de intervención

Terapia puntual contra las infecciones de las vías respiratorias 

superiores

Uso prudente o evitación de agentes que deterioran la función renal

Consejo sobre anticoncepción

CCA: cardiopatía congénita en el adulto; DAI: desfibrilador automático implantable; 
MP: marcapasos.
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Embarazo: en cianóticas, sin hipertensión pul-
monar, el embarazo resulta en importantes com-
plicaciones maternas y fetales. La saturación de 
oxígeno > 85% y un nivel de hemoglobina < 200 
g/l antes del embarazo son los principales factores 
predictivos de nacimiento vivo15. El embarazo está 
contraindicado en mujeres con síndrome de 
Eisenmenger.

Profilaxis contra EI: recomendada en todos los 
pacientes (véase el apartado 3.3.5).

Vuelos aéreos: los vuelos comerciales se toleran 
bien183,184. Las estrategias de reducción del riesgo in-
cluyen evitar el estrés, secundario o no a los viajes, la 
deshidratación y las bebidas alcohólicas, además de 
medidas para prevenir la trombosis venosa pro-
funda.

Exposición a altitudes elevadas: debería evitarse la 
exposición aguda a altitudes elevadas (> 2.500 m). 
El ascenso gradual, por ejemplo en teleférico, po-
dría tolerase hasta los 2.500 m.

El texto CME de «Guía de Práctica Clínica para el manejo de cardiopatías congénitas en el adulto (nueva versión de 2010)» está acreditado por el 
European Board for Accreditation in Cardiology (EBAC) por 2 h de créditos externos de CME. Cada participante deberá solicitar únciamente las horas 
de créditos que realmente ha invertido en la actividad educativa. La EBAC trabaja de acuerdo con los estándares de calidad del European Accreditation 
Council for Continuing Medical Education (EACCME), institución dependiente de la European Union of Medical Specialists (UEMS). En cumplimiento de 
las guías EBAC/EACCME, todos los autores participantes en este programa han declarado sus potenciales conflictos de intereses que pudieran afectar 
a este documento. El Comité Organizador es responsable de asegurar que todos los potenciales conflictos de intereses relevantes al programa sean de-
clarados a los participantes antes de iniciar las actividades CME. Las preguntas sobre esta CME para este artículo están disponibles en European Heart 
Journal (http://cme.oxfordjournals.org/cgi/hierarchy/oupcme_node;ehj) y en la página web de la Sociedad Europea de Cardiología (http://www.escardio.
org/knowledge/guidelines).
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