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Editorial

Asistencia ventricular mecanica y trasplante cardiaco en nifos y/o
pacientes con cardiopatia congénita: aspectos destacados de los

ultimos anos

Mechanical circulatory support and heart transplantation in children and/or patients
with congenital heart disease: Highlights of the last few years

Luz Polo Lépez

Alianza hospitalaria de Cirugia Cardiovascular Infantil Hospital Universitario La Paz y Hospital Ramén y Cajal, Hospital Universitario La Paz, Madrid, Espaiia

Alo largo de las Gltimas décadas el manejo del paciente con car-
diopatia congénita (CC) ha mejorado considerablemente, logrando
disminuir la mortalidad hospitalaria y permitiendo que la mayo-
ria de estos pacientes alcancen la vida adulta. Este aumento de la
supervivencia en ocasiones es a expensas de una importante mor-
bilidad tardia, manifestada clinicamente con insuficiencia cardiaca
terminal no susceptible de tratamientos médicos ni quirdirgicos
convencionales. Llega entonces el momento de considerar la posi-
bilidad de un trasplante cardiaco, que en pacientes pediatricos y/o
con CC asocia mayores tiempos en lista de espera y mayor mortali-
dad pretrasplante respecto a los pacientes adultos con cardiopatia
adquirida. Los dispositivos de asistencia ventricular nos permiten
«comprar tiempo» para que el corazén se recupere del dafio reci-
bido o para mantener al paciente sin deterioro en la lista de espera
hasta que llegue su esperado corazén.

Huelga decir que los buenos resultados actuales conseguidos
con los dispositivos de asistencia ventricular y tras el trasplante
cardiaco son fruto del trabajo coordinado de distintas especiali-
dades médicas con gran experiencia en el manejo de pacientes
pediatricos en general, y con CC en particular. Los cardiélogos, los
anestesistas, los intensivistas y los cirujanos deben trabajar en per-
fecta sintonia con el personal de enfermeria, formando un equipo
que garantice unos 6ptimos resultados. Dado que el objetivo de este
niimero monografico es reportar los avances que aporta la cirugia
al tratamiento de estos pacientes, nos centraremos en el analisis
de los aspectos quirdrgicos sin profundizar en los anestésicos y de
manejo cardiolégico pre y postoperatorios que, por su extension e
importancia, se escapan del alcance de esta publicacién.

En los Gltimos afios el crecimiento de la asistencia ventricular
es exponencial en pacientes adultos, pero igualmente ocurre en
los de edad pediatrica'. La asistencia ventricular de corta dura-
cion tiene como principal ventaja la posibilidad de implante de
manera aguda en casi cualquier escenario. Lo mas frecuente es su
uso poscardiotomia por fallo al intentar desconectar al paciente
de la circulacién extracorpérea; se suele implantar como puente
a la recuperacién y menos frecuentemente como puente al tras-
plante. Habitualmente la asistencia ventricular de corta duracién
suele requerir también un oxigenador, lo que conocemos como
asistencia ventricular extracorpérea con oxigenador de membrana
(ECMO). En la ECMO poscardiotomia habitualmente se aprovecha
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la canulacién central que ya tiene realizada el paciente respecto
a la canulacién periférica empleada en otros procesos agudos que
requieren ECMO. La asistencia ventricular de larga duracién, sin
embargo, se suele implantar de forma programada como puente
al trasplante. La asistencia ventricular como terapia de destino
actualmente es anecdética en pacientes pediatricos y/o con CC.
La principal morbilidad asociada a los dispositivos de asistencia
ventricular se debe a episodios tromboembélicos y hemorragicos
relacionados con el obligado tratamiento antiagregante y anticoa-
gulante que precisan?, y es atin mayor en lactantes respecto a nifios
mayores. La asistencia ventricular de cortay larga duracién permite
recuperar el corazén o mantener al paciente hasta el trasplante en
caso de que su corazén no se recupere, logrando supervivencias
cercanas al 50% de pacientes que de otro modo no tenian ninguna
esperanza de sobrevivir?, y reduce la mortalidad en lista de espera
de trasplante.

Como se ha comentado previamente, los pacientes pediatricos
y/o con CC en lista de trasplante tienen un mayor tiempo de espera
hasta que aparece el 6rgano adecuado debido a sus especiales carac-
teristicas, y habitualmente se traduce en una mayor mortalidad
pretrasplante. El Berlin Heart EXCOR" es el dispositivo de asisten-
cia ventricular de larga duracién mas usado en pediatria, siendo
la causa mas frecuente de su implante las miocardiopatias. Este es
un dispositivo pulsatil que se puede usar en pacientes de cualquier
edad y peso. En el reporte de Berlin publicado en 2016 se consigue
trasplantar al 46% de los pacientes y fallecen el 35%, obteniendo
mejores resultados en miocardiopatias y miocarditis respecto a las
CC. Los dispositivos de asistencia ventricular de larga duracién de
flujo continuo y el corazén artificial total actualmente no se pueden
emplear en nifios pequefios, y solo existen publicaciones de casos
clinicos aislados en adolescentes y adultos con CC, en los que se
implantaron como puente al trasplante®.

VanderPluym et al.% reportan la experiencia de INTERMACS en
asistencia ventricular de larga duracién en pacientes adultos con
CC, que supone un 0,7% del total de los casos registrados: encuen-
tran una similar supervivencia en asistencia izquierda implantada
en pacientes con CC respecto a los que tienen cardiopatia adqui-
rida, y una mayor mortalidad en los pacientes con CC que requieren
asistencia biventricular respecto a la asistencia tinica del ventriculo
sistémico.

El trasplante cardiaco pediatrico y/o de pacientes con CC supone
una pequefla proporcién respecto al total de trasplantes cardiacos.
Si bien las cifras de trasplante cardiaco peditrico se mantienen
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constantes en el tiempo, lentamente va aumentando la proporcién
de pacientes adultos con CC que se trasplantan’. Habitualmente
asocian una gran complejidad por el tamafo de los pacientes, lo
que les condiciona la posibilidad de recibir un posible 6rgano, por la
peculiar anatomia asociada a su cardiopatia y a las cirugias e inter-
vencionismos previos, la hipertensiéon pulmonar frecuentemente
asociada, por el deterioro simultineo de otros 6rganos como el
higado o el rifién o por la posible sensibilizaciéon del paciente por
las trasfusiones y las cirugias previas®. Este aumento de la comple-
jidad se correlaciona con una mayor mortalidad hospitalaria en el
trasplante de CC respecto a la de adultos con cardiopatia adqui-
rida previa®. Los pacientes de edad inferior al afio, debido a su
tamafio, tienen una especial dificultad en encontrar un donante
adecuado, por lo que asocian unos mayores tiempos en lista de
esperay una mayor mortalidad pretrasplante; sin embargo, una vez
trasplantados, la supervivencia a largo plazo es excelente. Muchos
pacientes con CC requieren una compleja reconstruccién vascular
en el momento del trasplante. Todos estos factores contribuyen a
aumentar el riesgo de estos pacientes, prolongan los tiempos en
lista de espera y aumentan su mortalidad en la misma, asi como
en el postoperatorio inmediato del trasplante. La mortalidad hos-
pitalaria tras el trasplante es mayor en pacientes con diagndstico
de CC frente a las miocardiopatias, y también es mayor en los que
tuvieron ECMO previa respecto a los que necesitaron una asis-
tencia ventricular de larga duracién. La supervivencia tardia, sin
embargo, es equiparable a la de los pacientes adultos con cardio-
patia adquirida, o incluso mejor'?. No existen actualmente guias
clinicas que nos indiquen el mejor momento para listar a estos
pacientes para trasplante ni para organizar los grados de urgen-
cia, pero se deberian considerar excepcionalmente sus especiales
caracteristicas para que tengan las mismas posibilidades que los
adultos con cardiopatia adquirida de recibir un érgano adecuado.

Dentro de la CC, los pacientes con ventriculo Ginico tienen peo-
res resultados tanto en asistencia ventricular como en el trasplante
cardiaco, en comparacién con el resto de las CC. Los resultados
parecen ser mejores cuando se trasplantan en fase de Glenn y/o
Fontan respecto al primer tiempo de Norwood. La cirugia suele
requerir modificaciones técnicas para reconstruir las estructuras
vasculares'!, y en el trasplante se agradece contar con tejido
extra del donante, de aorta, venas cavas, ramas pulmonares y
pericardio'. Una vez superado el postoperatorio inmediato, la
supervivencia tardia es buena, revirtiendo la enteropatia pierde-
proteinas y la bronquitis plastica de manera casi universal.

Segiin datos publicados por la Organizacién Nacional de
Trasplantes'3, en nuestro pais se realizan aproximadamente entre
250 y 300 trasplantes cardiacos anuales, y de ellos, unos 20 son
pediatricos (considerados como tales los realizados en pacientes
menores de 16 afios), que suponen unos 7% del total. No se reporta
el nimero de adultos con CC trasplantados, pero probablemente el
porcentaje respecto al total sera muy bajo (en torno al 3%). Los cora-
zones ofertados en nuestro pais son cada vez de donantes de mayor
edad, y el nimero de donantes de menos de 16 afios se mantiene
constante. La causa mas frecuente de fallecimiento de los donantes
es el accidente cerebrovascular, y cada vez es mas frecuente el ante-
cedente de parada cardiaca en el donante. El trasplante cardiaco
pediatrico se realiza en 6 centros, de los 18 acreditados nacionales.

En este nimero especial de la revista se van a revisar las dis-
tintas opciones que la cirugia cardiovascular puede ofertar en el
tratamiento de la insuficiencia cardiaca avanzada en el paciente
pediatrico y/o en el que es portador de una CC.

Se presentan revisiones por parte de los distintos grupos nacio-
nales contando su experiencia, tanto en asistencia ventricular de
corta y larga duracién como en el trasplante cardiaco. Para empe-
zar, el Dr. Aguilar nos cuenta la experiencia de su hospital con la
ECMO poscardiotomia a lo largo de 20 afios. El Dr. Fernandez Doblas
refiere la experiencia de su grupo con el implante pediatrico de

Berlin Heart EXCOR” como dispositivo de asistencia ventricular de
larga duracién. El Dr. Rey presenta una revision del trasplante car-
diaco pediatrico y del adulto con CC alo largo de 24 afios de historia
en su centro.

Para poder tener referencias de lo que sucede en Europa, la Dra.
Redondo nos cuenta aqui la experiencia de un gran grupo anglo-
sajon con la asistencia ventricular de larga duracién en pacientes
pediatricos, que debe sus excelentes resultados al trabajo coor-
dinado y protocolizado de un equipo multidisciplinar con gran
experiencia en este campo.

El paciente con CC presenta peculiaridades anatémicas y fisiol6-
gicas distintas del paciente con cardiopatia adquirida, que hay que
tener en cuenta a la hora de planificar un implante de asistencia
ventricular o un trasplante!; por ello, es esencial que el cirujano
que realice estos procedimientos esté especializado en CC. El Dr. Gil
Jaurena detalla de manera exhaustiva las distintas modificaciones
técnicas que pueden ser utilizadas para solventar las peculiaridades
anatémicas del paciente con CC.

Los pacientes pediatricos presentan una gran variabilidad en su
tamafio (desde el neonato hasta el adulto) y precisan recibir un
6rgano que se adeclie a las dimensiones de su caja toracica. Se
observa una tendencia creciente en el niimero de receptores que
se listan para trasplante cardiaco, pero la oferta de 6rganos es limi-
tada, lo que contribuye a que se vayan prolongando los tiempos de
espera en lista. En el afio 2018 se ha iniciado en nuestro pais el tras-
plante ABO incompatible que aumenta las posibilidades de recibir
un érgano a los receptores mas pequefios (neonatos y lactantes)
que adn no han desarrollado anticuerpos frente al grupo sanguineo
y tienen su sistema inmune inmaduro. Esta experiencia pionera y
sus buenos resultados iniciales son reportados por la Dra. Pita.

Por dltimo, se comentardn y discutirdn una serie de casos
clinicos singulares tanto en su cardiopatia inicial como en su tra-
tamiento quirdrgico o su evoluciéon. El Dr. Aroca refiere 2 casos
de modificaciones técnicas a la hora de implantar un Berlin Heart
EXCOR® para adaptarse a las complejas anatomias que presenta-
ban los pacientes. El Dr. Serrano discute el manejo con asistencia
ventricular de un nifio con disfuncién biventricular e insuficiencia
pulmonar severa. El Dr. Bautista comenta un caso de un trasplante
bipulmonar en un adolescente con reparacién simultanea de su CC
en el mismo procedimiento. Seguidamente, el Dr. Merino relata el
manejo postrasplante de una hipertensién pulmonar severa cau-
sada por una CCevolucionada. Para finalizar, la Dra. Centella reporta
el rescate con ECMO de pacientes con hipoaflujo pulmonar pre-
vio que desarrollan edema pulmonar de reperfusion tras la cirugia
reparadora de su cardiopatia.
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