¢COMO SE TRATAN LAS
CARDIOPATIAS CONGENITAS?

AS CARDIOPATIAS

ONGENITAS?

Las cardiopatias congénitas son afectaciones cardiacas presentas ya
desde el nacimiento. De hecho, se trata de una de las malformaciones
fetales mas frecuentes, un problema que afecta a ocho de cada mil
bebés en Espana. Hospitales de Andalucia han sido pioneros en

la asistencia integral de este tipo de patologias, estimandose en
nuestra comunidad una incidencia de setecientos nuevos casos
cada ano. Muchos de estos ninos y ninas, hasta hace tres o cuatro
décadas, fallecian irremediablemente porque sus cardiopatias

eran incompatibles con una vida larga. Los avances en medicina
cardiovascular, sin embargo, han permitido que estos pacientes
alcancen la vida adulta con un corazoén quirdrgicamente ‘reparado’.

Fuente: Luz Rodriguez | Asesoria cientifica: Kety Maya, Pastora Gallero e Israel Valverde
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mente en algun tipo de defecto por una alteracion

en la formacion del corazén durante la gestacion.
Esta alteracion, que afecta a alrededor del 1% de los re-
Cién nacidos, se traduce en conexiones andmalas entre
distintas cavidades del corazén, o entre ésteylos grandes
vasos. “Es una de las malformaciones fetales mas frecuen-
tes -explica a iDescubre Kety Maya, cardidloga pediatrica
del Instituto Hispalense de Pediatria. Afortunadamente,
el mayor porcentaje son cardiopatias ‘leves’ por defectos
septales interauriculares o interventriculares (fallo en el
desarrollo del tabique que separa ambas cavidades) que
puedenrepararse durantelainfancia mejorando notable-
mente la expectativa vital de estos pacientes”.

‘ as cardiopatias congénitas tienen su origen normal-

Y es que las cardiopatias congénitas son muy numerosas
y diferentes entre si. En concreto, podrian dividirse en
tres grandes grupos: las simples, en las que la reparacion
quirdrgica hace que la expectativa y calidad de vida de
los pacientes sea practicamente igual que la de la pobla-
cion general; las moderadas, en las que la reparacion no
consigue igualar las expectativas de vida de los pacientes
a la poblacion en general, si bien el resultado se acerca
mucho, aunque los pacientes tienen lesiones residuales
gue obligan a intervenciones durante la vida adulta, y por
ultimo, las cardiopatias complejas, en las que las expec-
tativas vitales son bastantes reducidas.

Para detectarlas, N pri— El corazén humano en 3D.
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A este respecto, las técnicas de diagndstico han expe-
rimentado una gran evolucion en los Ultimos afios. “En
apenas 30 afios se ha pasado de contar solo con tus
manosy tus oidos y una radiografia de térax, a contar con
potentes ecografos en 3D que te dan una informacion
precisa de los detalles mas pequefios del corazén, incluso
en estadios iniciales de la vida fetal”, destaca la pedia-
tra. La resonancia, el TAC, los mapeos intracardiacos en
arritmias y la monitorizacion de la actividad eléctrica con
dispositivos cada vez mas pequefios y faciles de llevar han
revolucionado la manera de acercarse a las cardiopatias
congénitas en las Ultimas décadas.

El amplio y variopinto grupo de enfermedades que con-
forman este tipo de dolencias cardiacas hace que sus
tratamientos sean también muy variados, como indica la
experta: “En muchos casos nos limitamos a monitorizar
su evolucién porque algunas pueden corregirse espon-
tdneamente o0 no tener repercusion. En otros casos la
solucion sera mas invasiva precisando cateterismos in-
tervencionistas o cirugfa cardiaca”.

Siimportante es el papel de los profesionales tambiénlo es
eldelasfamilias de estos pequefios pacientes. Los padres
ymadres de nifios y nifias afectados por cardiopatias con-
génitasjuegan un papel trascendental. “En algunas ocasio-
nes son pacientes que precisan visitas al hospital y adap-
tarse progresivamente
a circunstancias muy
distintas a las de otros
nifos. Los padres son
los que consiguen que
eso no les afecte en el
dia adiayque muchos
nifios tengan vidas
normales sin sentirse
limitados en absoluto.
Realmente, me siento
una privilegiada por
poder trabajar codo a
codo con ellos porque
en la mayor parte de
los casos aprendemos
los médicos mucho
mas deellos que lo que
podamos aportarles.
Como decfa Gregorio
Marafién, un médico
tiene que tener la con-
ciencia cierta de que,
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donde no llega la ciencia, siempre llega el amor, y eso
es algo que las familias nos ensefian a diario”, subraya
la pediatra.

Sin embargo, no todos los casos son similaresy la calidad
de vida de los pacientes depende del grado de gravedad
de su dolencia. En el caso de las cardiopatias leves o sim-
ples, lamayoria delos afectados tienen vidas sin limitacion,
mientras que en el caso de las cardiopatias mas severas
(las menos frecuentes), los nifios tienen que pasar varias
veces por quiréfano y terminar probablemente con un
trasplante cardiaco en la juventud.

Entre las causas cardiovasculares de muerte

mas frecuentes se sitiia, en primer lugar, la
insuficiencia cardiaca. A continuacién esta

la muerte subita.

“En cualquier caso, es importante que contemaos con |os
medios adecuados para hacer frente a lo que puedan
necesitar”, indica Kety Maya, que affade que “se esta avan-
zado a pasos agigantados en muchos campos, como en
el de la cardiologfa intervencionista con dispositivos cada
vez mas pequefios, en el terreno de las arritmias con dis-
ponibilidad de marcapasosy desfibriladores adaptados a
estasedadestantempranas,y en el diagnostico de imagen
con técnicas mas eficaces sobre todo en época fetal”.

La transicion de nifio a adulto con un corazén re-
parado.

El desarrollo de la medicina cardiovascular ha permitido
que nifios y nifias con cardiopatias congénitas alcancen
la vida adulta, aunque con posibles secuelas y lesiones
que van a modificar sus expectativas y sus caracteristicas
vitales durante esta etapa. A la atencién de los proble-
mas clinicos que padecen los pacientes ‘con un corazon
diferente’ es a lo que se dedican los profesionales que
trabajan en las Unidades de Cardiopatias Congénitas del
Adulto (UCCA).

Las Ultimas estimaciones apuntan que Andalucia registra
entre 16.000y 18.000 pacientes adultos con una cardiopa-
tia congénita. Sinembargo, las UCCA atienden a menos de
5.000."Muchos pacientes se han perdido porque la transi-
cion de paciente nifio a adulto no se ha hecho de manera
adecuada”, sefiala Pastora Gallego Garcia de Vinuesa, jefa
de seccionen Cardiologia del Hospital Universitario Virgen
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Macarena y coordinadora de la Consulta Monografica
de Cardiopatias Congénitas del Adulto y de la Unidad de
Técnicas Diagnosticas por Imagen en Cardiologia.

Para Gallego, “la transicion hay que estructurarla muy bien
para que el paciente se haga responsable de su propia
cardiopatia y sepa que tiene que mantener una relacion
estable con una UCCA de referencia y que no se pierda
en el seguimiento”. A este respecto, afiade que “se estan
creando programas de transicion desde la edad pedia-
trica a la edad adulta que suelen ser gestionados por
un cardidlogo pediatra, otro de adulto y una enfermera
especializada en cardiopatias congénitas”. Enlas unidades
mas destacadas, se afiade la figura del Psicdlogo clinico,
ayuda crucial en la atencidn a estos pacientes.

Explica que los pacientes ya adultos tienen unavida practi-
camente normal. Asf, “pueden llegar a tener una insercion
social y laboral bastante completa, teniendo en cuenta
ciertas limitaciones en algunos casos, en tanto que mu-
jeres que tienen el deseo de gestacion pueden llegar a
alcanzar la maternidad con mas o menos dificultades
desde el punto de vista médico”.

Pastora Gallego Garcia de Vinuesa, jefa de seccion en
Cardiologfa del Hospital Universitario Virgen Macarena.

Sistema circulatorio.

Porsu parte, entre las causas cardiovasculares de muerte
mas frecuentes entre estos pacientes se sitUa en primer
lugar la insuficiencia cardiaca derivada de las lesiones
residuales que tenga. A continuacion se sitda la muerte
subita, riesgo existente en algunos tipos de cardiopatias
congénitas. “Hasta la fecha tenemos registrados en todas
las UCCA del pais mas de 200 casos de muerte subita en
adultos con cardiopatias congénitas. Lo que se esta inten-
tando por medio de un estudio multicéntrico nacional en
Espafia liderado por el Dr José Maria Oliver, es identificar
cudles son los predictores de riesgo de la aparicion de
muerte sUbita en esta poblacién”, detalla.

Investigacién multidisciplinar y en red

Andalucia puso en marcha en 2013 el Registro Andaluz
de Cardiopatias Congénitas del Adulto (RACCA) en el que
los profesionales dedicados a la asistencia de pacientes
estan registrando los casos que acuden a las consultas
especializadas de los hospitales de Andalucia. Con ello,
pueden controlar la tasa de pacientes perdidos en el se-
guimiento, la tasa de complicaciones que estos pacientes
tienen y definir cuales son las poblaciones de mas riesgo
de complicaciones en la comunidad andaluza.

“Lainvestigacion en estas cardiopatias es uno de los cam-
pos de la medicina en el que los profesionales tenemos
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mas conciencia de que esimprescindible trabajar en equi-
po -explica Pastora Gallego-. Nuestra poblacion es muy
compleja y aunque las cardiopatias congénitas son muy
frecuentes, es una poblacion de prevalencia moderada,
de modo que ningun profesional individualmente va a
registrar suficientes casos para poder llegar a conclusio-
nes extrapolables a la poblacion en general”. Es por ello
que el trabajo en equipo y en red es clave. “No existen
unas lineas de investigacion exclusivas en Andalucia, sino
que trabajamos en redes nacionales y europeas”, afiade.

La colaboracién y el intercambio de conocimiento y ex-
periencias son fundamentales en la asistencia a estos
pacientes. Uno de estos puntos de encuentros entre
profesionales del sector son lasJornadas de Cardiopatias
Congénitas del Adulto de la Seccién de CCA de la Socie-
dad Espafiola de Cardiologia, que tendran lugar en Sevilla
los préximos dias 26y 27 de mayo. Al encuentro asisten
profesionales procedentes de las 11 UCCA actualmente
registradas en Espafia. Entre los temas que se trataran
en las jornadas destacan la muerte subita, las arritmias
auriculares en cardiopatias congénitas, la insuficiencia
cardiaca (tratamientos y nuevas terapias avanzadas), los
programas de trasplantes, la hipertension pulmonary los
embarazos de alto riesgo.
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REVOLUCIONADO
- TRATAMIENTO
DE LOS CASOS MAS
COMPLEJQS”
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Modelo de corazén humano en 3D.

Los profesionales de la cardiologia pediatrica cuentan
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con un nuevo aliado, los biomodelos en 3D, ambito en el
que Andalucia es lider mundial. Para el tratamiento de las
cardiopatias congénitas juegan un papel trascendental,

ya que permiten a los cirujanos ensayar la intervencion
quirurgica sobre una copia exacta del corazén del nino o
la nifna que van a intervenir posteriormente, corazones a
veces muy pequenos, de pacientes con apenas un mes de
vida. El proyecto de investigacion ‘Planificacién quirurgica
personalizada de cardiopatias congénitas complejas
mediantes biomodelos personalizados en 3D’ se inici6 en 2013
bajo la direccioén de Israel Valverde, cardiélogo pediatra de la
Unidad de Cardiologia Hemodinamica Pediatrica del Hospital

Virgen del Rocio.

La primera esta relacionada con la
planificacion quirdrgica. Los modelos
3D permiten a los cirujanos contar
con una copia exacta del corazén que
van a intervenir al dia siguiente. Ello
permite evaluar diferentes técnicas y
anticipar complicaciones sin que exis-
ta riesgo para el paciente. Se puede
ir directamente a realizar la cirugia
mas Optima, sin perder tiempo. Cada
minuto ahorrado antes del quiréfano
esta directamente relacionado con la
mejora en la supervivencia. A ésta se
suma el hecho de poder ensayar so-
bre los modelos 3D diferentes técni-
cas de cateterismo cardiaco. Ello nos
permite evaluar diferentes tamafios
de dispositivos hasta encontrar el que
mejor se adapta a la geometria car-
diovascular del paciente. Esto ahorra
complicaciones debidas ala seleccion
inadecuada de un dispositivo.

El espectro es enorme y con una va-
riabilidad muy amplia lo que compli-
Ca enormemente su comprension y
aprendizaje. Los modelos 3D ayudan
a comprender la anatomia cardiaca
y las relaciones espaciales entre las
estructuras cardiacas. Esto es muy
importante para los estudiantes de
Medicina y médicos internos residen-
tes en formacion.

La impresion 3D es la evolucion natu-
ral de las pruebas de imagen, como
la resonancia magnética cardiaca o
la tomograffa axial computerizada.
Consiste en obtener la informacion
de la anatomia desde una pantalla
de ordenador y pasarla a un modelo
fisico, que es una réplica exacta y a
tamafio real de la anatomia del pa-

ciente,y que puede palparse, tocarse,
y con la que podemos interaccionar
cortandola con un bisturf quirdrgico
o liberando un ‘stent/(dispositivo con
forma de muelle que ayuda a corregir
el estrechamiento delas arterias) para
observar directamente los resultados
de nuestras técnicas. Han supuesto
una revolucion en la forma en que
manejamos y nos enfrentamos a los
Casos mas complejos.

Cardidlogos, hemodinamistas vy ciru-
janos dependen de su habilidad, de-
sarrollada tras afios de experiencia,
para ensamblar en su cerebro, como
si de un rompecabezas tridimensio-
nal se tratara, las multiples imagenes
bidimensionales obtenidas por las
técnicas de imagen como resonancia
y TAC, y asf comprender la compleji-
dad de la cardiopatia a la que se en-
frentan. Para mayor limitacion, dichas
imagenes habitualmente se proyectan
y amplian en una pantalla plana, por
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lo que no representan el tamafio real
de las estructuras.

¢Como se lleva a cabo el proceso de
impresion del modelo en 3D de un
corazoén que se vaya a intervenir
quirargicamente? ;Qué tecnologia
es necesaria?

La obtencion de un modelo 3D es un
proceso complejo que requiere de un
equipo multidisciplinar de radiologos,
cardidlogos, pediatras e ingenieros
que trabajan conjuntamente en las
diferentes etapas: adquisicion de la
imagen médica, segmentacion, disefio
asistido por ordenador y, finalmente,
la impresion 3D.

¢Cuadl es el papel del médico y cual
el del ingeniero?

A partir de las imagenes médicas se
realizala segmentacion, que es el pro-
ceso mediante el que se seleccionan
los elementos cardiovasculares de
interés, como la aorta y ventriculos,
y se excluyen otras estructuras no re-
levantes, como huesos o pulmones.
Posteriormente, serealizalaimpresion
3D. Ennuestro caso utilizamos unatec-
nologia llamada fabricacién aditiva, en
la que el objeto 3D se construye afia-
diendo nuevo material a unasuperficie
existente a modo de capas. Aqui es
donde es fundamental el trabajo del
ingeniero para optimizar esta tecnolo-
glay conseguir la precision necesaria.

Investigacién y tecnologia 3D
hecha en Andalucia

¢Como surgio este proyecto y
quiénes lo llevan a cabo?

En un congreso de ingenieros tuve la
suerte de conocer eltrabajo deimpre-
sion 3D que el doctor Tomas Gomez
Cia estaba desarrollando en mi hos-
pital en dreas como la cirugia maxilo-
facial. Un dia después ya estabamos
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Israel Valverde.

reunidos para retar’ a Gorka Goémez,
ingeniero industrial que comienza a
poner a punto esta tecnologia para su
aplicacionen el campo de la medicina,
a exprimiry optimizar la tecnologia de
impresion 3D parasu usoen uncampo
mucho mas dificil, el de las cardiopatias
congénitas. Son estructuras geometri-
casmas complejas, de pequefio tama-
fio al tratarse de pacientes pediatricos
y necesitabamos modelos flexibles
que pudieran ser diseccionados con
bisturi. Para completar el equipo se
sumo Antonio Ordofiez, jefe del Gru-
po de Fisiopatologia cardiovascular
del Instituto de Biomedicina de Sevilla
(IBIS), que hizo posible que pudiera
incorporarme a su grupo y me dio el
apoyo para que me pudiera dedicar a
la investigacion y a este proyecto en
particular.

El uso de biomodelos en 3D se ha
aplicado ya en varias ocasiones

en operaciones de corazon en
Andalucia y en colaboracién con
otros paises. (Cuando y donde se ha
utilizado?

El Hospital Virgen del Rocio inicié en
2011 el programa de impresion 3D
liderado por Tomas Gémez Cia, jefe
de Servicio de Cirugia Plastica, tras la
incorporacion al equipo de Gorka Go-

mez. Desde entonces, esta tecnologia
de impresion 3D se utiliza en practi-
camente todas las especialidades
quirdrgicas del hospital, como Cirugia
Plastica, Maxilofacial, Neurocirugia,
Traumatologia, Cirugia Oncoldgica y
Cirugia cardiaca.

¢Coémo se estan incorporando los
biomodelos en 3D en el sistema
sanitario andaluz? ;Quién puede
acceder actualmente a esta
tecnologia?

Desde el Hospital Virgen del Rocio se
esta dando soporte a otros hospitales
de Andalucia, como el Hospital Carlos
Haya de Malaga o el Hospital Reina
Soffa de Cérdoba. Pero no sdélo a ni-
vel autondémico, pues se han enviado
modelos 3D para planificar la cirugia
cardiaca a otros hospitales de Espafia,-
como el Gregorio Marafién (Madrid)
o el Sant Joan de Deu (Barcelona), asf
como a otros hospitales internacio-
nales, como los de Leiden (Holanda),
Londres (Reino Unido), Pisa (ltalia),
Montreal (Canada) o Beiurut (Libano).
En resumen, hemos impreso mas de
50 modelos cardiacos de pacientes
procedentes de 15 hospitales de 7
paises del mundo.

¢Hacia dénde va la investigacion
en este campo? ;Cuales son

las perspectivas de futuro para
la impresion 3D aplicada ala
planificacién quirargica?

El futuro esta en la bioimpresion 3D.
Lograr pasar deimpresion en materia-
les plasticos a células vivas, de forma
gue se puedan imprimir implantes
personalizados y compatibles con
cada paciente en particular. Este es
el nuevo reto que nos hemos fijado,
aungue sabemos que aun tardaremos
muchos afos en tener los primeros
éxitos y quedaran aun muchos afios
mas hasta que esta tecnologia pueda
ser aplicada en pacientes.
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