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Resumen

La reparacion de las cardiopatias congénitas en la infancia permite que la mayoria los pacientes
lleguen a la edad adulta. Denominamos transicion al proceso planificado que ha de guiar la
asistencia durante el traspaso del paciente desde el modelo de atencion de la edad pediatrica
al modelo asistencial de la edad adulta. La Transicién tiene como finalidad preparar al paciente
para afrontar y conseguir la autogestion de su salud en el contexto de una vida personal y social
adulta, en la que inciden aspectos médicos, psicoldgicos, sociales, laborales, de ocio, sexuales
y de reproduccion. La consulta de transicion de cardiologia pediatrica y cardiopatias congéni-
tas se caracteriza por un enfoque multidisciplinar del paciente, cuyo eje central e integrador lo
constituyen los profesionales de enfermeria, psicologia y cardiologia. Esta consulta asistira a una
poblacion creciente de individuos, segun las estimaciones demogréficas, por lo que los recursos
necesarios para llevarla a cabo se incrementaran proporcionalmente. En este articulo se describe
el proyecto de una consulta de transicion en cardiopatias congénitas, concretamente la que se
aplica desde noviembre 2015 en el Hospital Virgen del Rocio.
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Abstract

The repair of congenital heart diseases in childhood allows most patients to reach adulthood.
Transition is the planned process that guides the assistance during the transfer of the patient
from the pediatric model of care to the adulthood assistance model. The purpose of transition is
to prepare the patient to face and achieve self-management of his/her own health in the context
of a personal and social adult life, where medical, psychological, social, occupational, leisure, sex-
ual and reproductive aspects impact. Pediatric cardiology and congenital heart disease transition
clinic is characterized by a multidisciplinary approach of the patient, whose central and integrat-
ing axis is constituted by nursing, psychology and cardiology professionals. This clinic will assist a
growing population of individuals, according to demographic estimates, so the resources needed
to carry it out will increase proportionally. This article describes the project of a transition clinic in
congenital heart disease, specifically the one that has been applied since November 2015 in the
Hospital Virgen del Rocio-Spain.
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Introduccion:
Epidemiologia de las cardiopatias congénitas

Las cardiopatias congénitas (CC) son defectos estructurales del corazén, producidos por errores en la
embriogénesis cardiaca, que en sus formas graves pueden manifestarse en el feto, en el periodo neo-
natal, o durante la edad pediatrica. Se consideran la malformacién congénita mas frecuente, siendo
la incidencia reportada muy variable, dependiendo de la inclusiéon o no de defectos triviales, aunque
se estima que aproximadamente 6-8 de cada 1.000 nacidos nacen con una malformacion cardiaca
moderada o grave®. Ello significa que en Espafia nacen anualmente alrededor de 3.000 nifios afectos
de una cardiopatia congénita moderada o grave®@. Gracias a los progresos experimentados en las Ulti-
mas décadas en el diagnostico y tratamiento de las cardiopatias congénitas ha sido posible disminuir
la mortalidad desde un 20% en la década de los 70 del siglo pasado, a menos de un 5% en la época
actual, con lo que, en Espafia, ya se cifran en mas de 50.000 los pacientes en edad pediatrica con una
cardiopatia congénita, aunque no llegan a 100.000 los menores de 18 afos afectados de CC®.

ADOLESCERE « Revista de Formacion Continuada de la Sociedad Espafola de Medicina de la Adolescencia « Volumen VI « Mayo 2018 « N° 2

Las cardiopatias
congénitas se
consideran la
malformacion
congénita mas
frecuente

En Espafha nacen
anualmente
alrededor de 3.000
nifos afectos de

una cardiopatia
congénita moderada
o grave

En Espana, ya se
cifran en mas de
50.000 los pacientes
en edad pediatrica
con una cardiopatia
congénita, aunque
no llegan a 100.000
los menores de 18
anos afectados

de CC

53.e3



Panel de Expertos

Transicion en cardiologia de las cardiopatias congénitas

Actualmente

ya es un hecho
constatado que un
90% de los nacidos
con una cardiopatia
congénita llega a la
edad adulta

Podemos estimar
para Espana la
existencia de
aproximadamente
114.000 adultos
con una CC

La patologia

del adulto con

CC, de la que se
considera que

entre un 40-55%

de estos pacientes
necesitaran especial
seguimiento de

por vida y un 25%
especial atencion

en Unidades

de referencia,
altamente
especializadas en el
seguimiento médico
y quirudrgico de las
CC en la edad adulta

Se conoce como
transicion al proceso
planificado que ha
de guiar la asistencia
durante el traspaso
del paciente desde
el modelo de
atencion de la edad
pediatrica al modelo
asistencial de la
edad adulta

53.e4

La mayoria de los pacientes con CC son intervenidos durante la edad pediatrica. Ello ha permitido
disminuir la mortalidad ligada a la historia natural de la enfermedad y proporcionar a estos pacientes
una buena calidad de vida desde su inicio, si bien en muchos casos, la intervencion terapéutica no
puede considerarse definitiva, siendo mas idéneo hablar de reparacién quirirgica que de correccion
quirurgica, por lo que parece razonable afirmar que la mayoria de los enfermos con CC reparada
necesitaran atencién médica y/o quirdrgica durante toda su vida. Actualmente ya es un hecho cons-
tatado que un 90% de los nacidos con una cardiopatia congénita llega a la edad adulta®. Durante la
Ultima década varios estudios han intentado cuantificar el niUmero actual de adultos con cardiopatia
congénita y recientemente se ha publicado una revision sistematica mostrando una tasa de preva-
lencia entre 1,7 y 4,5 casos por cada 1.000 adultos con una estimacién media de 3.000 por millén. Por
razon de este hecho, también por la traslacién a nuestra poblacién de los estudios estadisticos rea-
lizados en otros paises y por el estudio realizado por la Sociedad Europea de Cardiologia, podemos
estimar para Espafa la existencia de aproximadamente 114.000 adultos con una CC. Dichas cifras se
incrementaran anualmente en un nimero de pacientes equivalente al 85% de los nacidos cada afio
con una CC, lo que significa un incremento de mas de 2.500 pacientes/afio y, en la mayoria de series
estudiadas, ya se estima un cambio de la prevalencia de la enfermedad a favor de la edad adulta“®.
Probablemente hemos y estamos creando una nueva patologia, resultante del éxito en la atencidén
integral de las CC durante la edad pediatrica: la patologia del adulto con CC, de la que se considera
que entre un 40-55% de estos pacientes necesitaran especial seguimiento de por vida y un 25%
especial atencién en Unidades de referencia, altamente especializadas en el seguimiento médico y
quirurgico de las CC en la edad adulta®’®.

Transicion: ;qué es?;por qué y para qué?

Se conoce como transicion (en cualquier patologia cronica de inicio en edad infantil) al proceso plani-
ficado que ha de guiar la asistencia durante el traspaso del paciente desde el modelo de atencion de
la edad pediatrica al modelo asistencial de la edad adulta, y cuyo objetivo es satisfacer las necesidades
educacionales, psicosociales, médicas y quirirgicas que se presenten a lo largo de esta etapa.

Este proceso coincide temporalmente con la adolescencia del paciente. Definimos la adolescencia
como la fase de transicién entre la infancia y la edad adulta. Constituye una fase del desarrollo huma-
no y se trata de una evolucién tanto fisica, como psicolégica, por lo que debe considerarse como un
fendémeno bioldgico, pero también cultural y social. Entre otras muchas cosas, caracteriza este periodo
la progresiva adquisicion de la autonomia personal, que debe facilitar al joven la capacidad de auto-
gestion de su vida y, por ende, de autogestion de su salud.

Durante la vida pediatrica los pacientes con CC son tratados y seqguidos en unidades especializadas
(Unidades de Cardiologia Pediatrica) y su salud estd gestionada fundamentalmente por los padres,
con una escasa implicacién por parte del paciente. Sin embargo, en la edad adulta es el propio
paciente quien debe asumir la gestion de su enfermedad. Uno de los objetivos principales que el
profesional debe marcarse en el proceso de transicién es el disefio de una estrategia, adaptada a
cada paciente en funcion de su grado de madurez y entorno familiar, cultural y social, que permita el
progresivo traspaso de protagonismo, desde los padres hacia el paciente, en la asuncién y recepcién
de las decisiones médicas.

Se trata de un periodo muy sensible puesto que en él se producen gran parte de las pérdidas de se-
guimiento de los pacientes con CC. Varios son los factores que pueden explicar este fendmeno, pero
fundamentalmente se debe a que no existe un tejido organizativo sélido que guie esta transicion de
centros pediatricos a centros de adultos.

En definitiva, se trata de no desperdiciar el esfuerzo médico, quirdrgico, tecnoldgico, personal, social y
econdmico que ha hecho posible llevar a los pacientes con CC a la edad adulta, asegurando el mante-
nimiento de una buena atencién sanitaria.

Objetivos del proyecto de transicion

Implantacién de una consulta externa “de transicion”, multidisciplinaria en el dmbito de las cardiopatias
congénitas para la atencion de pacientes de entre 15 - 18 afios, afectos de cardiopatia congénita, con
el objetivo de incluirlos en un “programa de transicion”, que les proporcione ademas de asistencia y
asesoramiento médico, la maduracion necesaria para hacerse responsables de su asistencia sanitaria
en el futuro como adultos.
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Objetivos especificos del programa de transicion
por profesional

Profesional Médico (Cardiologia)

No perder el seguimiento de pacientes al alta de las consultas de cardiologia pediatrica cuando se
alcance el final de la edad legal de seguimiento pediatrico. Con esta continuidad de la asistencia
proporcionada por el “cardidlogo de transicidon”, se mantendrian los controles rutinarios, resolu-
cién de problemas emergentes, tratamiento de lesiones cronicas...

Educacion sanitaria: que los pacientes conozcan la fisiologia cardiaca general y entiendan la va-
riacion que supone la cardiopatia concreta que cada paciente padezca y las cirugias que se hayan
realizado para paliarlas. Han de saber las potenciales complicaciones que se pueden presentar
en el futuro para cada cardiopatia y la estrategia terapéutica diseflada para ellos. Tienen que ser
conocedores de sus tratamientos: indicaciones y posologia.

Creacion de una base de datos de los pacientes pertenecientes a esta consulta para evaluar perio-
dicamente los resultados de este tipo de asistencia.

Creacion de informes clinicos detallados para una adecuada transmision de la informacion a pa-
cientes y a otros médicos tratantes.

Establecer una via de comunicacion fluida (teléfono, mail...) con médicos de referencia de atencion
primaria que también recibirén a estos pacientes por primera vez como adultos, para la resolucion
de dudas sobre el manejo médico ambulatorio de estos pacientes.

Profesional Enfermeria
Coordinacion de distintos médicos interconsultores.

Educacién para la salud: fomentar una nutricién adecuada, ensefiar habitos de vida saludables
(deporte, viajes...), higiene bucal, informar de las conductas de riesgo y su repercusion...

Introduccién y conocimiento de la asistencia sanitaria en UCCA: presentacion de médicos, circuitos
hospitalarios (urgencias, interconsultores, extracciones...).

Favorecer el asociacionismo de los pacientes a entidades que les puedan ofrecer soporte y con las
que ellos mismos puedan colaborar para dar soporte a otros.

Educacion sexual: informaciéon sobre enfermedades de transmisiéon sexual.

Profesional Psicologia
Evaluacion psicolégica inicial: perfil individual y patrones de conducta.

Orientacion vocacional y profesional para una vida laboral de bajo riesgo y adecuada a la capaci-
dad funcional de cada paciente y que cumpla con sus expectativas personales.

Asesoramiento psico-emocional para afrontar y manejar cambios en el ambito de las relaciones
sociales si estas se hicieran distdcicas (familia, amigos, pareja, grupo social), manejo de problemas
personales que puedan poner en peligro la salud del paciente.

Asistencia a padres de enfermos que, por discapacidad mental o fisica del paciente, requieran
soporte extra en el proceso de transicion.

Profesional Ginecologia

Educacion sexual y asesoramiento reproductivo: métodos de anticoncepcion adaptados a su si-
tuacion hemodinamica.

Asistencia sanitarias si complicaciones ginecolégicas-obstétricas intercurrentes.

Profesional Genética

Planificacion familiar y asesoramiento reproductivo.
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Como se lleva a cabo la consulta de transicion

I)

CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes con edades comprendidas entre 15-18 afios que proceden de la consulta externa de Cardio-
logia Pediatrica. Se agruparan segun diagndsticos en los siguientes grupos:

A.-Pacientes derivables a unidad de cardiopatias congénitas del
adulto

«  Portadores de cardiopatia congénita compleja.

«  Subsidiario de reintervenciones cardiacas futuras (quirdrgicas o percutaneas).

«  Susceptibles de complicaciones médicas (arritmias, trombosis, hipertension pulmonar, insufi-
ciencia cardiaca...).

«  Pacientes con cardiopatia y sindromes genéticos o polimalformativos asociados.

Estos pacientes tendran una primera visita en la consulta de transicion que consistird en 1 h de en-
trevista con enfermeria, 1 h con psicologiay 1 h con cardiologia.

Segun situacién hemodinamica, social y emocional del paciente, asistira a visitas sucesivas segun la
temporalizacion oportuna estimada por cada uno de los profesionales.

A la edad de 18 afos, o/y si han alcanzado la madurez deseada durante el seguimiento en la con-
sulta de transicion, se les derivara a la UCCA.

B.-Pacientes derivables a la unidad de miocardiopatias familiares

«  Pacientes con cardiomiopatias, antecedentes familiares de miocardiopatias, o portadores de
mutaciones alin no expresadas fenotipicamente (referencia a la unidad de cardiopatias familia-
res de HVH).

«  Pacientes con Sindrome de Marfan u otras conectivopatias, o portadores genéticos de mu-
taciones que lo propicien.

«  Pacientes con distrofias musculares y otros desérdenes neurolégicos que se acompafien de
afectacion miocardica (Duchenne, Friedrich, Steinert...).

Estos pacientes tendran una primera visita en la consulta de transicion que consistird en 1 h de
entrevista con enfermeria. Segun ésta estime oportuno, podria ser derivado a consulta con psico-
logia. El cardidlogo supervisara la adecuada elaboracién del informe clinico para ser transferido a
la unidad correspondiente.

C.-Pacientes derivables a cardiologia de atencion primaria

»  Pacientes con malformaciones sencillas intervenidos con buena evolucion: CIA, CIV, ductus cerrados.
«  Pacientes con valvulopatias leves, no progresivas.
e Pacientes con shunt restrictivos sin complicaciones asociadas.

«  Pacientes con antecedente de enfermedad de Kawasaki sin afectacion coronarica.

Estos pacientes tendran una primera visita en la consulta de transicion que consistird en 1 h de
entrevista con enfermeria. Segun ésta estime oportuno, podria ser derivado a consulta con psico-
logia. El cardidlogo supervisara la adecuada elaboracion del informe clinico para ser transferido a
la unidad correspondiente.

D.-Pacientes derivables a la unidad de arritmias

«  Pacientes portadores de dispositivos (DAL, MCP...) sin cardiopatia estructural.
«  Pacientes con canalopatias o antecedentes familiares de ellas sin cardiopatia estructural.

«  Pacientes con trastornos de conduccion y arritmias sin cardiopatia estructural.
Estos pacientes tendran una primera visita en la consulta de transicion que consistira en 1 h de
entrevista con enfermeria. Segun ésta estime oportuno, podria ser derivado a consulta con psicolo-

gia. El cardiélogo supervisara la adecuada elaboracién del informe clinico para ser transferido a la
unidad correspondiente.
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E.-Pacientes derivables a la unidad de insuficiencia cardiaca

«  Pacientes con miocardiopatia dilatada adquirida: secundaria a antraciclinicos, a miocarditis, a
ALCAPA(*) u otros insultos isquémicos, idiopatica, metabolopatia.

Estos pacientes tendran una primera visita en la consulta de transicion que consistird en 1 h de
entrevista con enfermeria. Segun ésta estime oportuno, podria ser derivado a consulta con psico-
logia. El cardidlogo supervisara la adecuada elaboracién del informe clinico para ser transferido a
la unidad correspondiente.

II) ACTIVIDADES A REALIZAR EN LA CONSULTA

Por Profesional Cardiélogo
— Anamnesis, exploracién, ecocardiografia y electrocardiograma para asesoramiento cardioldgico.

— Evaluacion de los conocimientos que tiene el paciente de fisiologia cardiaca general, de su
enfermedad concreta y tratamientos (elaboracion del “carnet de salud”).

— Explicacion de cardiopatia congénita concreta que padece el paciente y descripcién de las
cirugias (soporte con métodos audiovisuales).

— Derivacién a interconsultores segin problemas médico-quirdrgicos detectados.

— Resolver dudas médicas del paciente generadas con el paso por la consulta del resto del equi-
po multidisciplinar.

— Elaboracién de informe médico con indicaciones especificas dietéticas o deportivas a desarro-
llar por el profesional de enfermeria.

— Crear vias de contacto telemaéticas para el paciente (mail, teléfono) para resolucién de dudas
de caracter médico.

Por Profesional de Enfermeria

— Informacién médica sobre cdémo detectar potenciales situaciones de deterioro hemodinamico.
— Consejo nutricional: confeccién de dietas equilibradas.

— Consejo deportivo: tipo de deporte, intensidad, frecuencia, signos de alarma.

— Consejo sobre habitos toxicos: efectos del alcohol y drogas en su cardiopatia.

— Consejo para viajes.

— Consejo para conductas de riesgo: tatuajes, piercing, deportes de aventura.

— Consejos sobre salud sexual: prevencion de ETS, deteccion de complicaciones.

— Informacién y contacto sobre asociaciones locales y nacionales de pacientes con cardiopatia
congénita.

— Coordinacion de las diferentes visitas entre interconsultores.

— Crear vias de contacto telematicas para el paciente (mail, teléfono) para dudas de caracter
no médico.

Por Profesional de Psicologia

— Entrevista diagnostica de situacion psico-emocional del paciente: mecénica familiar, depen-
dencia, responsabilidad, situacién escolar, rasgos de personalidad, habitos téxicos.

— Técnicas de crecimiento personal, si precisa.
— Evaluacién de problemas personales/sociales. Derivacion a Psiquiatria, si precisa.
— Charlas orientativas vocacionales.

— Promocién de asociacionismo.

(*) La implantacion de la arteria coronaria izquierda (ACI) desde el tronco de la arteria pulmonar (AP)
también conocida como sindrome de Bland-White-Garland o ALCAPA (anomalous left coronary artery
from the pulmonary artery) es la anormalidad coronaria mas frecuente.
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PREGUNTAS TIPO TEST

1. Sobre la prevalencia de Cardiopatias Congénitas (CC) en Espaia, una de estas afirmaciones
es falsa:

a) Esla malformacién infantil mas frecuente.

b) Cerca de 3.000 nifios nacen cada afio con CC.

c) Se calcula que existen mas de 50.000 nifios con CC.

d) Con el diagnostico prenatal se ha conseguido disminuir siendo una de la malformaciones de
menor prevalencia.

e) La mortalidad por CC en los afios 70 era del 20% y en la actualidad es del 5%.

2. Sobre los objetivos de los programas de transicion de CC, ;cual cree Ud. que son ciertos?:

a) No perder el seguimiento de los adolescentes con CC.

b) Educacién sanitaria aplicada a los riesgos de ser portador de una CC.
c) Creacion de una base de datos.

d) Establecer una comunicacién fluida con los pacientes.

e) Todos son objetivos a cumplir.

3. ¢Qué pacientes cree usted que no son susceptibles de ser controlados en Atencién Primaria?:

a) Pacientes con malformaciones sencillas intervenidos con buena evolucion: CIA, CIV, ductos
cerrados.

b) Pacientes con valvulopatias leves, no progresivas.

c) Pacientes con shunt restrictivos sin complicaciones asociadas.

d) Intervenidos de Transposicion de Grandes Vasos con buena evolucion.

e) Pacientes con antecedente de enfermedad de Kawasaki sin afectacion coronaria.
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