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RESUMEN

La presencia de un ventriculo derecho sistémico se encuentra asociada a di-
versas cardiopatias congénitas, como la transposicion clasica de grandes arte-
rias con reparacion mediante un switch atrial y transposicién de grandes arte-
rias congénitamente corregida. Cuando el ventriculo derecho se encuentra en
posicion subadrtica, requiere adaptarse a la sobrecarga de presion; sin embargo,
es incapaz de soportar la circulacion sistémica de forma prolongada. Los sinto-
mas de falla cardiaca por lo general aparecen en la edad adulta. Los biomarcado-
resy los estudios de imagen ayudan a estratificar a estos pacientes. No existe evi-
dencia sélida que respalde el beneficio de terapia médica para la falla cardiaca y
mejorar la sobrevida de pacientes con insuficiencia cardiaca de ventriculo dere-
cho sistémico.

Palabras clave: insuficiencia cardiaca, ventriculo derecho sistémico, adultos con
cardiopatia congénita.

ABSTRACT

Systemic right ventricle is encountered in congenital heart diseases, such con-
ditions include classic transposition of the great arteries with atrial switch ope-
ration and congenitally corrected transposition of the great arteries. A subaor-
tic position of the right ventricle requires adaptation to pressure overload, but
it is unable to support systemic circulation for the long term. The symptoms of
heart failure often start in adulthood. Circulating biomarkers and imaging techni-
ques can help to stratify these patients. There are no robust data to support the
use heart failure therapy to improve outcome in patients with failing systemic ri-
ght ventricle.

Keywords: heart failure, systemic right ventricle, adults with congenital heart di-
sease.
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INTRODUCCION

La presencia de un ventriculo derecho sistémico (VDs) se encuentra
asociada a diversas cardiopatias congénitas (CC), y constituye un gru-
po heterogéneo que se encuentra aproximadamente en el 10% de
toda la poblacién con CC'.

Las presentaciones clinicas habituales asociadas a VDs son: transposi-
cion clasica de grandes arterias (D-TGA) con reparacion mediante un
switch atrial, transposicion de grandes arterias congénitamente co-
rregida (TGA-CC), ventriculo izquierdo hipoplésico y ventriculo Unico
de doble entrada con morfologfa derecha. Los dos primeros cuentan
con una circulacion biventricular, en la cual un ventriculo de morfo-
logfa derecha debe soportar la circulacion sistémica. Los dos ultimos,
al presentar fisiologia univentricular, requieren cirugias paliativas que
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culminan en la circulacién de Fontan, por lo que quedan fuera del ob-
jetivo de la presente revision.

La D-TGA constituye el 5% de todas las cardiopatias congénitas'. Se
caracteriza por presentar concordancia atrioventricular y discordancia
ventriculoarterial. El retorno venoso sistémico llega al atrio derecho
que conecta con el VD del cual emerge la aorta, mientras que la san-
gre oxigenada proveniente de las venas pulmonares alcanza al atrio
izquierdo, que conecta con el ventriculo izquierdo (VI) de donde sur-
ge la arteria pulmonar; por lo tanto, las dos circulaciones se encuen-
tran en paralelo, en lugar de estar en serie. Al ser un defecto incompa-
tible con la vida, amerita correccién. Ake Senning y William Mustard
desarrollaron técnicas que derivan el retorno venoso sistémico al atrio
izquierdo y la sangre venosa pulmonar se redirige al atrio derecho
(correccion fisiolégica); uno mediante la creacion de bafles con te-
jido auricular y el otro utilizando un parche pericardico o protésico
respectivamente?®. Posteriormente Abid Jatene implemento la ciru-
gia del switch arterial (correccién anatémica), que es el procedimien-
to de reparacion de eleccién en la actualidad. Hasta mitad de los afios
80 el procedimiento de switch atrial era la cirugia mas cominmente
realizada en esta poblacién, por lo que actualmente hay adultos con
un VDs que ameritan seguimiento.

La TGA-CC tiene una menor incidencia y representa menos del 1% de
los recién nacidos con cardiopatias congénitas. Se caracteriza por te-
ner una discordancia atrioventricular y ventriculoarterial. El atrio dere-
cho estd conectado con el VI, de donde emerge la arteria pulmonar y
el atrio izquierdo est4 conectado al ventriculo de morfologia derecha,
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Tabla 1. Escala de estratificacion de riesgo.

Variables Puntos
Anatomia compleja 2
QRS 120 ms 3
Episodio de IC aguda 4
Disfuncién sistélica severa de VD 5
Arritmia ventricular previa 5

Variables de riesgo y puntos asignados. Se deben sumar en caso de estar presentes. Adap-
tado de Broberg y cols. (#14).

de donde nace la aorta. Pueden asociar otros defectos intracardiacos,
tales como: comunicacion interventricular, estenosis pulmonar, ano-
malia de Ebstein y, ademas, presenta mayor riesgo de desarrollar blo-
queo AV (BAV) de alto grado”.

DISCUSION

La insuficiencia cardiaca (IC) es un sindrome caracterizado por la inca-
pacidad de generar un gasto cardiaco adecuado para cubrir las nece-
sidades metabolicas. La falla cardiaca en el contexto de un VDs es una
patologfa menos estudiada.

En condiciones normales el VD se encuentra en posicién subpulmo-
nary es una bomba de baja resistencia. Su morfologfa es triangular y
tiene tres componentes: un tracto de entrada, una porcién apical y un
tracto de salida. El tejido miocardico del VD presenta una pared del-
gada, de aproximadamente 3 a 5 mm. Estd conformado por dos ca-
pas: una subepicérdica, cuyas fibras tienen una conformacion circun-
ferencial y otra subendocdrdica, con una distribucién longitudinal®®.
Cuando el VD se encuentra en posicion subadrtica, requiere adaptar-
se a la sobrecarga de presion que le confiere asumir la circulacion sis-
témica; por lo que existen mecanismos compensatorios como la hi-
pertrofia ante el aumento de la poscarga. Asimismo, se ha documen-
tado que el VD sistémico presenta un mayor volumen telediastoli-
co que un VI en posicion sistémica, de modo que la dilatacion quizas
sea otro mecanismo para mantener el gasto cardiaco’. Otra respuesta
adaptativa propuesta es el cambio en el patrén de contraccion del VD
sistémico, ya que presenta un predominio en el acortamiento circun-
ferencial sobre el longitudinal, similar al encontrado en el VI, con la di-
ferencia de que carece de la torsion presente en este Ultimo®.

EI'VD es incapaz de soportar la circulacion sistémica de forma prolon-
gada, con el tiempo desarrolla una disfuncién progresiva. Se han pro-
puesto multiples causas potenciales, dentro de las cuales destacan:
isquemia, fibrosis miocérdica, activacion neurohumoral, insuficien-
cia tricuspidea, en los casos que existe switch se ha reportado disfun-
cién diastdlica por alteracién en el llenado atrioventricular secundario
a estenosis en el bafle, disincronia ventricular asociada a la estimula-
cién del marcapasos y arritmias, entre otras’.

Se han documentado defectos de perfusion miocardica en pacientes
con disfuncion de VD sistémico'®. EIVD es irrigado por la arteria coro-
naria derecha (concordancia coronaria); por esta razon se ha sugerido
que una masa ventricular aumentada excede el suministro brindado
por este vaso y podria contribuir a la induccién de isquemia (desequi-
librio entre oferta y demanda).

Tabla 2. Estimacion de riesgo obtenido mediante la escala de estratificacion.

Riesgo absoluto de muerte o trasplante a 5 afios

P I
untos totales %)

0 09
4 24
6 39
8 66
10 1

12 16
14+ 25

De acuerdo con los puntos obtenidos en Tabla 1, se estima riesgo de muerte o necesidad de
trasplante en Tabla 2. Adaptado de Broberg y cols. (#14).

La insuficiencia tricuspidea es una causa importante de disfuncién
ventricular y es secundaria a la dilatacién del anillo o alteraciones in-
trinsecas de la vélvula tricispide, como una displasia o la anomalia
de Ebstein.

EVALUACION DEL VENTRICULO DERECHO SISTEMICO

A- APROXIMACION CLINICA: el inicio de sintomas durante la infan-
cia estd en relacién con la presencia y severidad de defectos intra-
cardiacos asociados; en ausencia de lesiones significativas, los sinto-
mas de falla cardiaca aparecen hasta la edad adulta. Los pacientes
con D-TGA y switch atrial desarrollan disfuncién progresiva del VD sis-
témico a edades mas tempranas. En un estudio retrospectivo se ob-
servé que los pacientes mantenian una funcién ventricular conser-
vada los primeros 14 afios después de la cirugfa; pero después de 25
anos, el 61% de esos pacientes presentaban disfuncion al menos mo-
derada detectada por ecocardiografia; por lo que es comun la presen-
cia de un VDs disfuncional ya en la tercera década de vida'"'”. La su-
pervivencia promedio se reduce al 65% a los 40 afios después de la
cirugia de switch atrial; la muerte subita cardiaca es la principal causa
de esos fallecimientos con un 45% v la IC congestiva la segunda con
un 21%". Después de la cuarta década, la prevalencia de IC aumenta
y se convierte en la principal causa de muerte.

Se han identificado varios factores riesgo; dentro los que se inclu-
yen: anatomia compleja, reparacion mediante el procedimiento de
Mustard, arritmias (ventriculares y supraventriculares), falla cardia-
ca aguda que amerite ingreso hospitalario, duracién de QRS mayor a
120 ms, insuficiencia tricuspidea y disfuncién sistélica severa'™".

Se ha propuesto una escala para estimar el riesgo de muerte o nece-
sidad de trasplante, la cual se resumen en las Tablas 1y 2'.

En el caso de pacientes con TGA-CC, la disfuncién del VD sistémico
se desarrolla a partir de la cuarta década de vida. El desarrollo de fa-
lla cardiaca es mas frecuente en presencia de lesiones adicionales ta-
les como comunicacién interventricular grande, estenosis pulmonar,
anomalia de Ebstein e insuficiencia tricuspidea. En presencia de algu-
no de estos defectos, aproximadamente el 67% de los pacientes al
alcanzar los 45 afos presenta falla cardiaca; mientras que en su au-
sencia solo un 25% de ellos desarrolla IC a esa edad'®. Se han iden-
tificado factores predisponentes para disfuncién de VD y falla cardia-
ca, dentro los que destacan: cirugia cardiaca previa, insuficiencia tri-
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Tabla 3. Valores ecocardiogrdficos funcionales de referencia para ventriculo de-
recho sistémico.

Pardmetro Valor de corte
SGL > -14%

CAF <33%

IPM >053

dp/dt <1,000 mmHg/s
Onda s’ <10cm/s
TAPSE <14mm

Valores de corte para discriminar disfuncion en VDs para variables obtenidas por ecocar-
diografia transtordcica, basado en los estudios de Khattab y cols. (#20) y Lipczyriska y cols.
(#22).

cuspidea severa, antecedente de arritmia significativa e implantacion
de marcapasos':

B- BIOMARCADORES: el péptido natriurético tipo b (BNP) y el
N-terminal proBNP (NT-proBNP) son de gran ayuda para estratificar
el riesgo, ya que niveles elevados se han asociado con empeoramien-
to de la clase funcional, ingresos hospitalarios, falla cardiaca y muerte.
Niveles de BNP encima de 85 pg/ml'y mayores a 1000 pg/ml de NT-
proBNP predicen eventos adversos'” .

C- ECOCARDIOGRAFIA: es la técnica de imagen inicial en la evalua-
cion y ademds presenta amplia disponibilidad. Aporta informacion
acerca de la anatomfa y funcion ventricular, permite valorar la pre-
sencia de estenosis o fugas de los bafles auriculares y lesiones valvu-
lares. Evaluar la funcion sistolica de un VDs es un reto y aun no estan
claros los valores de normalidad. La compleja geometria del VD impli-
ca que para estimar la fraccién de eyeccion (FEy) es necesario una re-
construccion en 3 dimensiones. Se ha visto una menor correlacion de
las variables de medicién longitudinales como excursion sistélica del
anillo tricuspideo (TAPSE) o la velocidad sistélica del anillo tricuspi-
deo derivada del Doppler (onda S”) con la estimacion de la FEy obte-
nida por resonancia magnética cardiaca (RMC)?°%"; esto podria ser ex-
plicado por el cambio adaptativo en el patrdn de contraccion previa-
mente mencionado. El cambio del area fraccional (CAF), la pendien-
te maxima del ascenso sistolico (dp/dt) y el strain global longitudinal
(SGL) presentan mayor sensibilidad para discriminar la disfuncion sis-
tolica del VD sistémico?®?. Un valor disminuido de SGL (>-10%) se
correlaciona con una FEy deprimida obtenida por RMC y es un pre-
dictor de eventos clinicos adversos como empeoramiento de la cla-
se funcional >lll, arritmias y muerte?*. Otro parametro obtenido con
Doppler que aporta informacién acerca de la funcion global sistélica
es el indice de rendimiento cardiaco o indice de Tei. Se han propuesto
valores de corte para determinar la disfuncion en VDs de acuerdo con
estudios en los que se ha correlacionado con la FEy obtenida median-
te resonancia (Tabla 3).

D- RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA: constituye un método més
fiable para la evaluacién de volimenes, masa y FEy del VDs. Ademés,
permite evaluar la presencia de fibrosis, la permeabilidad de los bafles
y cuantificar shunts®. Un estudio retrospectivo de casos y controles
establecié un valor de corte para el volumen telediastélico de VDs in-

dexado de 130 ml/m? (D-TGA: 132 ml/m? y TGA-CC: 126 ml/m?) para
predecir eventos adversos como muerte o falla cardiaca avanzada®.
La fibrosis miocardica puede ser detectada en RMC mediante realce
tardio con gadolinio y su grado de extension se correlaciona con dis-
funcion del VDs y arritmias?’.

E- TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA CARDIACA: permite evaluar la
funcion del VDs mediante la reconstruccion del mismo en 3 dimen-
siones, evitando asf el sesgo de asunciones geométricas. Tiene una
gran resolucién espacial y permite visualizar el resto de las estructu-
ras intratoracicas. Permite valorar los grandes vasos, stents intravascu-
lares, bafle sistémico y pulmonar. Estd recomendada cuando no esté
disponible la resonancia.

F- CATETERISMO CARDIACO: se solicita cuando exdmenes no in-
vasivos no son concluyentes o ante la sospecha de hipertension
pulmonar.

ASPECTOS IMPORTANTES EN EL TRATAMIENTO

DEL VENTRICULO DERECHO SISTEMICO

A diferencia de lo que sucede en la IC adquirida de VI, no existen es-
tudios clinicos contundentes que respalden el uso de terapia médica
para tratar la falla cardiaca del VDs y que hayan demostrado mejorar
la supervivencia. Las guifas clinicas no recomiendan su prescripcién
de forma sistemética; sin embargo, en caso de presentar sintomas se
puede considerar su uso.

La dilatacion de la cavidad ventricular y la apoptosis se han asocia-
do al incremento en los niveles de catecolaminas, por lo que el uso
de betabloqueadores, podria prevenir el remodelado ventricular’®?,
Estudios pequefos de tipo cohorte sugieren que el uso de betablo-
queadores (carvedilol, metoprolol o bisoprolol) es seguro y se asocia
a una mejoria en la clase funcional y calidad de vida®32. Se debe te-
ner precaucion en pacientes con disfuncion sinusal y en casos de al-
teracion de la conduccion atrioventricular.

A pesar del potencial beneficio de bloquear la actividad neurohumo-
ral, el uso de inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA) y antagonistas del receptor de angiotensina Il (ARA-II) en pa-
cientes con VDs no ha logrado documentar mejoria en la morbilidad
ni mortalidad en esta poblacion®. En un estudio prospectivo contro-
lado, el uso de ramipril no mejoré la funcién del VDs*. En otro estu-
dio controlado y aleatorizado, que incluyo 29 pacientes, el uso de lo-
sartan no mejord la capacidad de ejercicio ni redujo los niveles de NT-
proBNP*. Otro estudio controlado, aleatorizado, que incluy6 88 pa-
cientes, el uso de valsartdn no mejoré la FEy ni la calidad de vida®.
El uso de antagonistas de receptores de mineralocorticoides (ARM)
como la esplerenona ha demostrado reducir marcadores de fibrosis®’.
Una revision sistematica y metaanalisis valoro la efectividad del trata-
miento de la falla cardiaca (IECA, ARA Il y ARM) en VDs y no demos-
tré beneficio significativo en relacion con la mejorfa en la funcion, las
dimensiones del ventriculo ni la tolerancia al ejercicio; la informacion
disponible no fue suficiente para analizar desenlaces adversos como
mortalidad, arritmias o ingresos hospitalarios®.

La inhibicion dual del receptor de angiotensina y neprilisina (ARNI) es
segura y bien tolerada en pacientes con CC y VDs***. En una cohor-
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te retrospectiva de 12 pacientes, el uso de ARNI no mejoré la funcion
del VDs ni la capacidad de ejercicio*’. Dos estudios observacionales
més recientes, con un mayor numero de muestra, han reportado el
beneficio de esta terapia en esta poblacién, asociando una disminu-
cién en los niveles de NT-proBNP y una mejoria en la funcién ventri-
cular evaluada mediante ecocardiografa, la clase funcional y la cali-
dad de vida**. Actualmente se encuentra en curso un estudio con-
trolado y aleatorizado (PARACYS-RV) para evaluar la efectividad de
ARNI en pacientes con VDs y falla cardiaca®.

En cuanto al uso inhibidores del cotransportador de sodio-glucosa
tipo 2 (ISGLT2), la informacion disponible es escasa. Una cohorte de
10 pacientes valord la utilizacién dapagliflozina y se documenté una
buena tolerancia y un potencial beneficio con esta terapia®. Sin em-
bargo, se requieren estudios prospectivos de mayor escala para eva-
luar su eficacia en falla cardiaca asociada a un VDs. El estudio DAPA-
SERVE evaluard de forma prospectiva la seguridad y beneficio de
ISGLT-2 en esta poblacion.

Recientemente se ha revisado el uso de los inhibidores de la fosfo-
diesterasa 5 como posible diana terapéutica. El estudio SERVE, con-
trolado, aleatorizado y multicéntrico, evalué el uso de tadalafil en 100
pacientes con VDs. No obstante, no logré evidenciar cambios en rela-
cién con la funcion sistélica ventricular ni mejoria en la capacidad de
ejercicio, en un periodo de seguimiento de 3 afos®.

Respecto a la implantacion de un marcapasos puede ser requerido
en caso de disfuncién sinusal y en bloqueo AV de alto grado. La es-
timulacién univentricular en TGA-CC se asocia a disincronia y disfun-
cién del VDs, por lo que se deberfa considerar una estimulacién bi-
ventricular”. Se debe sopesar el riesgo de endocarditis, obstruccion
del bafle y fenémenos trombdticos, sobre todo en pacientes con
switch atrial que presenten fuga del bafle*“.

La terapia de resincronizacion cardfaca (TRC) podria considerarse en
caso de disfuncion del VDs con FEy menor a 35%, clase funcional >II,
bloqueo de rama derecha con QRS =150 ms y dilatacion de VD',
Pacientes con estimulacion cardfaca por marcapasos se podrian be-
neficiar de una TRC en caso de desarrollar disfuncién ventricular.
Series pequefias de pacientes con VDs en los que se implantd una
TRC evidenciaron una disminucion en la duracién del intervalo QRS y
mejorfa de la funcidn sistolica y de la clase funcional®™.
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