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Introduccion

Es un hecho bien conocido que 8 de cada 1.000 naci-
dos vivos presentan una cardiopatia congénita
(CC). De estos, en los paises desarrollados, se estima
que el 80% puede alcanzar la edad adulta gracias a
los progresos en los estudios paraclinicos de diag-
néstico en el manejo médico, en los éxitos obtenidos
en los dltimos 40 anos en cirugia cardiacay en otros
métodos terapéuticos como el cateterismo interven-
cionista y el estudio electrofisiolégico con ablacién
por radiofrecuencia.

En nuestro pais no disponemos de niimeros, pe-
ro podemos afirmar que la prevalencia de adultos
con CC contintia en ascenso en forma sostenida, con
el consiguiente desafio asistencial que esto repre-
senta. La poblacion de pacientes adultos portadores
de CC esta constituida por un espectro clinico muy
diverso, dado que la anatomia presenta una casi in-
contable variedad de morfologias y los procedimien-
tos terapéuticos bésicos incluyen numerosas técni-
cas en constante evolucion.

En el presente capitulo nos referiremos sintéti-
camente a estudios cardiol6gicos paraclinicos no in-
vasivos (electrocardiograma [ECG], prueba ergo-
métrica graduada [PEG] y Holter) en estos pacien-
tes. E1 ECG es casi obligatorio y debe realizarse (se-
gan los casos) por lo menos una vez al afo. Puede
mostrar variabilidad en una misma patologia y a pe-
sar de que a menudo no aporta datos concluyentes,
en ocasiones evidencia signos de enorme utilidad.
El Holter y la ergometria tienen sus indicaciones
particulares y se solicitan periédicamente.

La muerte subita (MS) cardiaca es una de las
principales causas de mortalidad en pacientes con

CC. Recientemente se han publicado resultados de
un estudio multicéntrico que incluye una base de
datos de mas de 25.000 pacientes con CC en el que se
analizala incidencia de MS(. Se encontr6 una mor-
talidad de 5%, y de esta, el 19% fue por MS. Los fac-
tores de riesgo asociados a MS fueron las arritmias
supraventriculares, la disfuncién ventricular, la
duracién del QRS y la dispersion del QT.

Patologias mas frecuentes

Comunicacion interauricular

La comunicacién interauricular (CIA) es por lejos la
CC que con mayor frecuencia alcanza la edad adul-
ta. Los hallazgos electrocardiograficos tipicos de la
CIA, tipo ostium secundum (OS), el mas comtn de
estos defectos, son la desviacion del eje eléctrico del
QRS aderecha y el bloqueo de rama derecha® (figu-
ra 1). Cohen y colaboradores describen que encon-
trar una muesca en el sector superior de la onda R
en derivaciones inferiores tiene alta especificidad
para el diagnéstico de CIA OS®). Esto tiene poca
sensibilidad. Se pueden observar ondas P picudas
en DII como elemento sugestivo de auriculomegalia
derecha. Ninos con defecto tipo OS generalmente se
presentan con ritmo sinusal, en cambio los adultos
que mantienen este defecto sin reparar tienen ma-
yor incidencia de fibrilacién auricular (FA) (hasta
un tercio de los pacientes mayores de 40 afios), de
flutter y de bradicardia sinusal con ritmo de escape
unional. El cierre quirdrgico de esta comunicacién
disminuye laincidencia de flutter, perono de la FA.
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Figura1. CIA ostium secundum con BCRD. Nétese patron QR de V1 a V3 que sugiere aumento ventricular derecho por so-

brecarga de volumen.

En los defectos altos, CIA tipo seno venoso, se
aprecia eje anormal de onda P (eje izquierdo y supe-
rior en plano frontal)245, El eje eléctrico a izquier-
da maés el retardo en la conduccién en la rama dere-
cha del haz de His, que se aprecian en las CIA tipo
ostium primum, se debe a la posicién de los fascicu-
los de conduccién y no debe confundirse con un blo-
queo bifascicular®.

En casos de CIA familiar puede asociarse el blo-
queo auriculoventricular completo (BAVC)®

La PEG es ttil para evidenciar sintomas o eva-
luar la capacidad de ejercicio en pacientes sintomé-
ticos®.

Comunicacién interventricular

En la comunicacién interventricular (CIV) con de-
fectos pequenos, el ECG suele ser normal. Cuando
son de tamano moderado puede apreciarse un pa-
trén de sobrecarga diastélica caracterizado por on-
das q profundas en DI, avL, V5 y V64, Cuando se
asocia una insuficiencia adrtica puede aparecer tar-
diamente una FA. En aquellos de tamafno grande,
que no fueron operados en la infancia y tienen fisio-
logia de Eisenmenger (enfermedad vascular pulmo-
nar), se aprecia tipicamente una hipertrofia ventri-
cular derecha en el ECG® (figura 2).

Los pacientes que desarrollaron bloqueo auricu-
loventricular (AV) bifascicular o trifascicular tran-
sitorio en el posoperatorio del cierre de la comunica-
cién presentan riesgo de BAVC y deben ser evalua-
dos anualmente con ECG y periédicamente con
Holter®. El cierre con dispositivos de defectos peri-

membranosos se acompané de bloqueo completo de
rama derecha (BCRD) y hemibloqueo anterior iz-
quierdo (HBAI) en una minorfa de pacientes. El
BAVC se vio en el 1% de los casos™.

Defectos del septum atrioventricular

El defecto atrioventricular es la cardiopatia tipica
del sindrome de Down (aunque puede tener otras
cardiopatias o asociaciones, como la tetralogia de
Fallot). La mayoria de los pacientes han sido inter-
venidos en la infancia y algunos reintervenidos por
insuficiencia de la valvula AV o por una estenosis
subadrtica que a veces se desarrolla en la evolucion.
Los no operados tienen invariablemente una enfer-
medad vascular pulmonar obstructiva. Tipicamen-
te muestran en el ECG desviacion del eje eléctrico
del QRS aizquierda (figura 4). Agrandamiento de la
auricula izquierda e hipertrofia del ventriculo iz-
quierdo (HVI) pueden estar presentes si hay una
importante regurgitacién de la valvula AV. Cuando
se asocia una estenosis del tracto de salida del VD o
en los no operados que tienen hipertensiéon pulmo-
nar con fisiologia de Eisenmenger predomina la hi-
pertrofia ventricular derecha (HVD). Flutter y FA
pueden ocurrir en pacientes mayores®. Puede
verse también bloqueo AV de primer grado. Se
aconseja la realizacion de Holter periédico para
descartar grados mayores de bloqueo AV.

Ductus arterioso permeable

En ninos con ductus arterioso permeable (DAP)
grande, con importante shunt de izquierda a dere-
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Figura2. CIV con Eisenmenger. Se aprecia clara hipertrofia ventricular derecha (ondas R altasy puras en precordiales de-

rechas).

cha, se observa HVI y aumento de la Al por sobre-
carga de volumen en cavidades izquierdas®.

Un paciente con DAP grande raramente se en-
cuentre en la edad adulta. En estos casos los pacien-
tes tienen fisiologia de Eisenmenger con cortocir-
cuito bidireccional por el ductus e hipertensién pul-
monar y en el ECG se aprecia una HVD.

En los ductus pequenos, que han pasado desa-
percibidos, el ECG es normal.

En los de tamano moderado, con remodelacién
del VI, pueden verse en el ECG signos de agranda-
miento de la Al, incremento de voltajede Ren V5 y
cambios inespecificos de ST y T®.

Estenosis valvular pulmonar

E1 ECG es 1til para evaluar la severidad de la este-
nosis. En las formasleves (cuando la presién sistoli-
ca del VD esta por debajo de 60 mmHg), el ECG es
normal®. En las moderadas el eje eléctrico del QRS
se desvia a derecha y puede aparecer un patrén rsR’
en precordiales derechas®.

Cuando la obstruccién es de grado severo pue-
den visualizarse ondas R puras (R en V1 > 20 mm)
©, complejos QR o RS en VAR y V1 y ocasionalmen-
te también patrén de sobrecarga derecha (figura 5).
Ocasionalmente se ve crecimiento auricular dere-
cho que se visualiza como una onda P picuda en DII
y V1. La altura de la onda R multiplicada por 5 da
una estimacién de la presién sistélica del VD en
mmHg(lO)_

Coartacion de aorta

Puede verse coartaciéon de aorta nativa en adultos
con normal crecimiento y desarrollo que se identifi-
ca por soplo precordial, soplo de colaterales, hiper-

tensién arterial sistémica (HTA) con presion arte-
rial diferente en miembros superiores e inferiores
(mayor en miembros superiores) y disminucién o
ausencia de pulsos en miembros inferiores. En el
ECG -a diferencia del recién nacido— se observan
signos de HVI, con o sin sobrecarga. En aquellos pa-
cientes que fueron bien corregidos en la infancia, el
ECG es habitualmente normal y en los que queda-
ron con una HT A residual puede verse ono HVI®,

Estenosis valvular adrtica
Las anormalidades electrocardiograficas estan re-
lacionadas habitualmente con la severidad de la es-
tenosis. Se recomienda clasicamente un ECG anual.
Cuando la obstruccién es de grado leve el ECG
es normal. Si es moderada, es notorio un aumento
del voltaje de R en precordiales izquierdas y agran-
damiento de la AI. Cuando es de grado severo se
puede agregar un patrén de sobrecarga (descenso
del ST en cara lateral). Pero debe reconocerse y te-
nerse en cuenta que en algunas estenosis severas el
ECG es normal. La PEG es ttil en esta patologia en
adolescentes y adultos jévenes, ya que puede poner
en evidencia la aparicion de sintomas, permite eva-
luar la respuesta presora al esfuerzo y descartar
arritmias y signos de sobrecarga ventricular iz-
quierda. Las anomalias en esta prueba que sugieren
una estenosis significativa son una respuesta preso-
ra en platillo, un desnivel del ST mayor a 2 mmylas
arritmias ventriculares. Debe recordarse que en er-
gometrias realizadas a los adultos mayores portado-
res de estenosis aértica, el 80% de los pacientes
muestran depresion del segmento ST e inversion de
T que carecen de valor pronéstico®. En cambio, los
mismos hallazgos en un adolescente o en un adulto
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Figura3. Ergometria en un paciente de 21 anos. Posoperatorio de CIV. Disquinesia de caralateral y 4pex del VI. En la mi-
tad izquierda se trata del ECG basal. En la mitad derecha el ECG luego del maximo esfuerzo con marcada sobreelevacion

del ST.

joven pueden ser indicativos de intervencién, ya sea
valvuloplastia o sustitucién valvular®,

Transposicién corregida de las grandes arterias

La transposicién corregida de las grandes arterias
(L-TGA) o discordancia en las conexiones AV y ven-
triculoarterial es una CC poco frecuente, pero espo-
radicamente pueden verse casos en la edad adulta.
Laevolucion depende de las asociaciones lesionales:
CIV, estenosis pulmonar, insuficiencia de la valvula
AV sistémica —que en este caso es la tricispide—, di-
latacién y/o alteraciones de la contractilidad del
ventriculo sistémico (VD) y BAVC.

El diagnéstico de L-T'GA debe sospecharse en el
ECG:

e por la ausencia de ondas q septales en DI, avL y
de V4 a V6;

e por lapresenciadeondaqen V4R y V1. La expli-
cacion de estos hallazgos es que las ramas dere-
cha e izquierda del haz de His estan invertidas
(recordar que hay inversién ventricular), razén
por la cualla activacion septal ocurre de derecha
a izquierda® (figura 6).

Puede haber un nodo AV accesorio en muchos
pacientes10.

Es caracteristico de esta patologia, como ya se
menciond, la aparicién de un BAVC. Este puede
aparecer en el curso del posoperatorio de cierre de
CIV asociada (vias de conduccién préximas al de-
fecto) o en forma espontdanea arazén de un 2% por
ano1-13, La incidencia de bloqueo se incrementa
con la edad y probablemente esté relacionado con
fibrosis en las vias de conduccién anormalmente
largas y que transcurren por trayecto inhabi-
tual®.

Tetralogia de Fallot

Laimagen caracteristica del ECG en la tetralogia de
Fallot muestra una HVD con imagen de BCRD del
haz de His y transiciéon brusca en V1-V2 (QR o Rs a
RS) (figura 7). En aquellos pacientes que fueron re-
parados con parche transanular, como erala norma
antes de 1990, el BCRD esta casi siempre presente y
puede reflejar el grado de dilatacién del VD.

La duracién de los complejos QRS de 180 ms o
mas es un importante predictor de taquicardia ven-
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Figura 4. Defecto atrioventricular. Desviacién del eje del QRS a izquierda.

W1 V2 Wi e Wh Vi

Figura 5. Estenosis valvular pulmonar severa con HVD y
patron de sobrecarga (R altas en V1-V2-V3 y ondas T ne-
gativas en precordiales)

tricular (TV) sosteniday de MS. E1 ECG debe reali-
zarse una vez al ano®14),

Debe solicitarse Holter cuando haya sospecha
de arritmias. La PEG debe hacerse en forma perié-
dica para determinar capacidad funcional y detec-
cién de arritmias ventriculares®.

Laincidencia de MS ha sido estimada en distin-
tas seriesy es aproximadamente de 2,5% por década
de seguimiento. Los pacientes de mayor riesgo de
MS son aquellos que han tenido:

e shunts sistémico-pulmonares por muchos anos;
e mayor edad en el momento de la correccién qui-
rurgica;

e anormalidades hemodinamicas en el VD debi-
das a insuficiencia pulmonar u obstruccién del
TSVD;

e extrasistolia ventricular de alto grado en el Hol-
ter;

e taquicardia ventricular inducible en el estudio
electrofisiolégico;

e duracion de QRS de 180 ms en el ECG ba-
Sa1(14—20)‘

La presencia de flutter, FA o TV en pacientes
mayores siempre revela serias dificultades hemodi-
namicas®.

Otras cardiopatias cianéticas

El ECG puede tener especial utilidad para distin-
guir obstrucciones derechas:

e en la atresia pulmonar con tabique intacto —que
habitualmente tiene VD poco desarrollado- el
gje eléctrico esta entre 0 y 120 grados y hay dis-
minucién de potenciales del VD;

e enlaatresia pulmonar con CIV el eje estd a dere-
cha y hay hipertrofia ventricular derecha (como
en Fallot);

e enlaatresia tricuspidea con vasos de salida nor-
malmente relacionados, el eje eléctrico esta ca-
racteristicamente desviado a izquierda y los po-
tenciales derechos disminuidos, hay distintos
grados de hipoplasia del VD@D,

Enfermedad de Ebstein
Esuna patologia poco frecuente con una enorme va-
riabilidad anatémica que condiciona el prondstico
(desde una muerte in titero o neonatal hasta una so-
brevida de 80 afos sin mayores sobresaltos).

E1 ECG muestra tipicamente un agrandamiento
de AD con ondas P gigantes (Himalayan P waves)
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Figura6. Doble discordancia (transposicién corregida). Ausencia de ondas q septales en derivaciones izquierdas y presen-

cia de complejo Qs en V4R y V1.

Figura 7. Tetralogia de Fallot. Imagen tipica con BCRD y transicién brusca de los complejos QRS de V1 a V2.

(figuras 8 y 9). También son caracteristicos bajos
voltajes de QRS y BCRD con complejos que a veces
son polifasicos (rsr’r’’). Puede verse imagen de tipo
QR en precordiales derechas debido a la auriculo-
megalia derecha que permite ver potenciales intra-
cavitarios en dichas derivaciones. El 25% de los pa-
cientes pueden tener un sindrome de preexcitacién
tipo Wolff-Parkinson-White asociado a veces con
vias accesorias miltiples, la mayoria de las cuales
estan situadas del lado derecho®.

Procedimiento de Fontan

La cirugia de Fontan es un procedimiento paliativo
que se practica en pacientes que tienen anatémica o
funcionalmente un ventriculo tnico. Consiste en
derivar todo el retorno venoso sistémico hacia las
arterias pulmonares sin emplear el ventriculo sub-
pulmonar. Dadala diferente anatomia de las cardio-
patias que conducen a esta cirugia, se pueden en-
contrar en el ECG distintos patrones, con grados
variables de hipertrofia, trastornos de la conduc-
cién intraventricular y anormalidades del segmen-
to ST ylaondaT. Perolo que se busca fundamental-
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Figura 8. Enfermedad de Ebstein. Se destaca la presencia de ondas P gigantes y QRS polifasico.
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Figura 9. Enfermedad de Ebstein, "Himalayan P waves".

mente son los trastornos del ritmo. Las arritmias ti-
picas son las taquicardias por reentrada intraatrial
-IART- (llamados también flutter atipico o flutter
lento) y la FA. Son arritmias mal toleradas debido a
que se produce un aumento de la presién en la auri-
cula sistémica y por consiguiente en todo el sistema
cavopulmonar. Los pacientes operados con la técni-
ca de anastomosis directa de AD con arteria pulmo-
nar tienen mayor tendencia a las arritmias que los
corregidos con tinel lateral o ttinel extracardiaco.
En el ECG tipico las ondas P son visibles y entre
ellas hay periodos con linea de base isoeléctrica. Las
longitudes de ciclo pueden variar ampliamente pero
son mas lentas que en el flutter tipico. Pueden lle-
gar hasta 600 ms y permitir conduccién AV 1:1@2,

Transposicién clasica de las grandes arterias

E1 ECG depende del tipo de operacién a la que fue-
ron sometidos los pacientes. En la década de 1980
gand aceptacién el switch auricular —cirugia de

Mustard o de Senning®?— (correccién fisiolégica).
En estos procedimientos se coloca parche auricular
que redirige el flujo venoso sistémico hacia la mitral
(el VI se deja conectado con la arteria pulmonar).
Dado que el VD queda como ventriculo sistémico y
persiste conectado a la aorta, en el ECG se observa
HVD con desviacién del eje a derecha®. También
puede verse bradicardia sinusal o ritmo de la unién
AV por enfermedad del nédulo sinusal (que puede
quedar afectado por las multiples lineas de sutura
en la auricula al colocar el parche). Por esta razén se
aconseja controlar periédicamente con Holter y
PEG para evaluar capacidad funcional, respuesta
cronotrépica y descartar arritmias -IART- @, El
ECG en los pacientes operados con la técnica de
switch arterial (desde 1990 en adelante) suele ser
normal si no hay defectos residuales significativos.
De todas formas, deben realizarse PEG en forma
periddica, cada tres anos, a efectos de descartar
cambios isquémicos relacionados con el reimplante
de las arterias coronarias o estenosis a nivel de los
ostium de las mismas®. También puede observarse
HVI o0 HVD por estenosis supravalvular aértica o
pulmonar, respectivamente, referida a los sitios de
sutura quirurgicaen la translocacién de las arterias
aorta y pulmonar.
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