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Resumen

La mayor parte de los nifios con cardiopatias congénitas llegara a la vida adulta. El proce-
so de transicion puede basarse en diversos modelos pero todos ellos colocan al paciente
en el centro de la toma de decisiones y autocuidado. Las cuestiones cardiolégicas y otros
aspectos de salud no cardiolégicos deben irse planteando desde etapas coincidentes con
la adolescencia para finalmente producirse una trasferencia a las unidades de adultos sin
problemas pendientes de resolver. Para ello se ha de dotar al sistema de salud y al paciente
de los conocimientos y recursos necesarios para que este periodo vulnerable no termine
en pérdidas del seguimiento.

Palabras clave: Cardiopatia Congénita; Transicion; Adolescencia.

Abstract

Most children with congenital heart diseases will reach adulthood. The transition process
can be based on various models, but they all place the patient at the center of decision-mak-
ing and self-care. Cardiological issues and other non-cardiological health aspects should be
addressed from the stage of adolescence to ultimately facilitate a transfer to adult units
without unresolved issues. To achieve this, the healthcare system and the patient must be
equipped with the necessary knowledge and resources to ensure that this vulnerable peri-
od does not result in loss of follow-up.

Key words: Congenital Heart Disease; Transition; Adolescence.

Introduccion

Cada vez existen mas adultos con cardiopatias congénitas (CC). Dichos pacientes provienen de
unidades y servicios de cardiologia infantil en su mayor parte. Sin embargo, la propia evolucién
de su cardiopatia congénita y las cuestiones adquiridas hacen cada vez mas dificil la perpetuacion
de sus cuidados en estos servicios infantiles y surge la necesidad de ordenar la transicién a los
servicios y hospitales de adultos. La mayor parte de los pacientes con una CC en nuestro medio,
son adultos que en muchas ocasiones perdieron el seguimiento tras el fin de los cuidados en uni-
dades pediatricas y se encuentran formando parte de una poblacién general sin ser conscientes
de que, incluso teniendo una CC simple, las complicaciones no son infrecuentes y la superviven-
Cia se acorta a partir de la quinta o sexta década de la vida segun la historia natural™. Si bien la
supervivencia de aquellos pacientes con una CC simple sera parecida a la de un adulto sin CC con

Cada vez hay

mas adultos con
cardiopatias
congénitas (CC),

lo que requiere
una transicién
organizada desde
los servicios de
cardiologia infantil
a los de adultos
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un adecuado seguimiento, la de los que tienen una CC de moderada o gran complejidad todavia
no alcanzan la esperanza de vida de sus pares nacidos en el mismo momento en nuestro medio
(Figura 1).

Figura 1: Supervivencia de las CC en funcion de su complejidad®
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Fuente: (1) Bouma BJ, Sieswerda GT, Post MC, Ebels T, van Kimmenade R, de Winter RJ, et al. New
developments in adult congenital heart disease. Neth Heart | 2020, 28:449.

Durante dicho proceso se han identificado varios factores que confluyen para hacer de este pe-
riodo clinico un tiempo vulnerable donde el paciente cambia de rol como sujeto pasivo a conver-
tirse en principal responsable de decisiones por primera vez. Existe un gran desconocimiento
de su propio proceso de enfermedad por parte de esta poblacién de menores maduros y recién
adultos que precisa de una nueva labor informativa y de educacion para la salud. Se abre de
repente una nueva era en la enfermedad de los pacientes cuya puerta siempre estuvo ahi como
una meta pero que ahora se debe programar hasta el final de la vida desde un punto de vista
cientifico y humanista al mismo tiempo.

La pérdida de seguimiento, los abandonos en el tratamiento, la falsa autoconsideracién de cu-
racion, las frustraciones profesionales, la limitacion funcional, el deseo genésico insatisfecho, la
dependencia, los trastornos del estado de dnimo y la marginacién social son algunos de los mo-
tivos por los que estos pacientes acumulan un pico de mortalidad en este momento de su vida®.

La transicion a una Unidad de Cardiopatias Congénitas del Adulto (UCCA) pretende dar continui-
dad a los cuidados especificos que precisa la poblacién de pacientes seguidos en servicios de
cardiologia infantil u otros distintos, normalizando y sistematizando la atencién de los problemas
de salud genuinos en este grupo de pacientes, para evitar que dicha transicion se produzca de una
manera traumatica o en periodos de inestabilidad clinica, y con ello prevenir el deterioro de la asis-
tencia médica y las posibles consecuencias negativas de los cambios de forma en los cuidados®.

La estrategia de la transicién a la UCCA se hace extensiva a todos los pacientes que, habiendo
alcanzado la mayoria de edad, una madurez intelectual suficiente, a peticiéon del propio paciente
o por remisién desde otros servicios o unidades de cardiologia infantil, precisen seguimiento de
sus cuidados en un servicio de cardiologia de adultos por necesidades técnicas, legales, psicolo-
gicas o asistenciales.
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Con caracter general, pero sin ser excluyente en ningln caso, los pacientes cuyos cuidados en
cardiologia infantil se debian a cardiopatias adquiridas, alteraciones electrofisiolégicas, miocar-
diopatias o cardiopatias familiares, en numerosas ocasiones también deben ser incluidos en pro-
gramas de transiciéon para pasar posteriormente a las unidades especificas de los servicios de
cardiologia de adultos.

Dada la creciente importancia en nimero, complejidad y recursos necesarios para poder atender
este proceso de transicién, las principales asociaciones cientificas en el mundo de la cardiologia,
la American Heart Association® y la Sociedad Europea de Cardiologia® han publicado reciente-
mente unas guias con recomendaciones que pretenden estandarizar las mejores practicas en
este sentido.

Definiciones y cronologia

La transicién es un proceso prolongado desde el punto de vista temporal, que comienza con la mas
pronta adolescencia y que incluye la trasferencia en un momento concreto del paciente a los cui-
dados del adulto (Figura 2). No solo contempla la migracién de los propios cuidados del enfermo,
sino de su familia acompafiante antes y después del momento de la trasferencia. La presentacion
y contacto con el equipo que cuidara del paciente en la vida adulta ha de producirse con anteriori-
dad a este momento “de facto” y las competencias que deberd ir adquiriendo el paciente de mane-
ra gradual para lograr su empoderamiento se irdn implementado de una manera individualizada
basandose en la complejidad de la cardiopatia, el nivel cognitivo y los deseos de la familia.

Figura 2: Cronologia y distribucion temporal de las etapas de la
transicion en CC propuesto en las Ultimas guias de la Sociedad
Furopea de Cardiologia®
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Fuente: Modificado de (4) Moons P, Bratt EL, De Backer J, Goossens E, Hornung T, Tutarel O, et al. Transition to
Adulthood and Transfer to Adult Care of Adolescents With Congenital Heart Disease.
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La transicion

es un periodo
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seguimiento,
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trastornos del
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Desafios en la transicion

Las cardiopatias congénitas abarcan una amplia gama de anomalias estructurales y funcionales
del corazén, que pueden variar desde defectos simples hasta anomalias complejas y multifac-
toriales. La complejidad de estas condiciones puede dificultar la comprension por parte de los
pacientes y sus familias, lo que a su vez puede afectar la capacidad de autogestion y toma de
decisiones durante la transicién a la atencién para adultos. Ademas, las cardiopatias congénitas
pueden requerir multiples intervenciones médicas y quirdrgicas a lo largo de la vida del pacien-
te, lo que agrega una carga adicional de complejidad a la toma de decisiones. En funcién de la
complejidad de la CC, la transicién y seguimiento en centros terciarios con unidades especificas
es recomendada para cardiopatias de moderada y gran complejidad segun la clasificacién de
Bethesda (Tabla I).

Tabla I. Clasificacion de las CC segun su complejidad

SIMPLES ‘ MODERADA COMPLEJIDAD ‘ GRAN COMPLEJIDAD

ENFERMEDADES NATIVAS:
Estenosis adrtica aislada

Enf. Mitral aislada (excepto cleft
mitral y valvula en paracaidas)
Foramen oval permeable
Pequefia CIA

CIV aislada restrictiva

Estenosis pulmonar leve

Fistulas Aorto-ventriculares
Drenaje venoso pulmonar anémalo
Canal AV, parcial o total

Anomalia de Ebstein

Estenosis infundibular significativa
CIA ostium primum

Ductus arterioso no cerrado
Insuficiencia pulmonar > moderada
Estenosis pulmonar > moderada
Aneurisma/fistula del S. Valsalva
Estenosis supra o subadrtica
Tetralogia de Fallot

CIV no restrictiva

Insuficiencia adrtica

Coartacion de aorta

Valvulopatia mitral

Obstruccién TSVD

Straddling mitral o tricUspide

Interposiciéon de conductos

CC ciandégena no reparada
Ventriculo derecho de doble
salida

Sindrome de Eisemenger
Circulacién de Fontan

Atresia mitral

Atresia pulmonar

Ventriculo Unico de doble entrada
Trasposicion de grandes arterias
Truncus arterioso

Atresia tricUspide

Criss-cross

Inversion ventricular

ENFERMEDADES REPARADAS:
Conducto arterioso ligado
CIA ostium secundum reparada
CIA seno venoso operada
CIV reparada sin shunt residual

CIA: comunicacién interauricular. CIV: comunicacion interventricular. Canal AV: canal auriculoventricular.
TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho.

Fuente: Elaboracidn propia.

La preparacién inadecuada tanto para los pacientes como para los proveedores de atencién mé-
dica es un obstaculo importante, quiza el que mas, en la transicién exitosa de la atencién pedia-
trica a la atencién para adultos. Muchos pacientes y familias pueden no estar familiarizados con
el proceso de transicién o pueden subestimar su importancia. De hecho, muchos padres creen
que los cuidados se van a perpetuar en el medio pediatrico o creen por el contrario que el segui-
miento finaliza al cumplir la mayoria de edad®. Sin duda el primer y principal impedimento para
una transicion satisfactoria es el propio desconocimiento del paciente y su familia de los detalles
de su propia enfermedad. Del mismo modo, los especialistas involucrados pueden carecer de re-
cursos y capacitacién para abordar las necesidades especificas de los pacientes en transicion. La
falta de cardiélogos con formacién apropiada y dedicada a las cardiopatias congénitas en nuestro
medio es un grave problema estructural, derivado de, entre otros, la falta de reconocimiento por
parte del Ministerio de Educacién y del Ministerio de Sanidad de las subespecialidades pediatri-
cas. Esta falta de preparacién puede resultar en una interrupcién en la atencién y una pérdida de
continuidad en el manejo de la enfermedad, lo que a su vez puede tener consecuencias negativas
para la salud a largo plazo.

Uno de los objetivos clave de la transicién en CC es promover la autonomia y el autocuidado
en los pacientes adolescentes a medida que asumen la responsabilidad de su propia atencion
médica. Sin embargo, este proceso puede ser desafiante y requiere tiempo y apoyo adecuados.
Los pacientes adolescentes deben aprender a gestionar su propia salud, incluida la toma de
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medicamentos, el seguimiento de citas médicas y la comunicacién efectiva con los proveedores de
atencién médica. Esto puede ser especialmente dificil para aquellos que han estado acostumbra-
dos a depender de sus padres o cuidadores para la coordinacion de la atencion médica. En una
época donde la digitalizacion y las formas de comunicacién entre pacientes y cuidadores estan
cambiando, no podemos dejar de contar con las nuevas tecnologias que pueden ayudarnos en este
proceso, teniendo en cuenta precisamente que los medios digitales les son mas familiares y ami-
gables a las personas en la adolescencia. Existen de hecho experiencias iniciales con aplicaciones
moviles especialmente dedicadas a este respecto que ordenan en una interfaz sencilla muchos de
los procesos y contenidos de proceso de transicion y ayudan a monitorizar los hitos alcanzados®.

La coordinacién efectiva de la atencion es fundamental para garantizar una transicion sin proble-
mas de la atencién pediatrica a la atencién para adultos. Esto implica la comunicacion abierta y
la colaboracion entre los Cardidlogos infantiles y de adultos, asi como la transferencia de infor-
macion relevante sobre la historia clinica del paciente, el plan de tratamiento y las necesidades
especificas de atencion. Es aqui donde el papel de la enfermeria de enlace es mas importante. La
falta de coordinacion puede llevar a una atencion fragmentada y a una pérdida de continuidad
en el manejo de la enfermedad, lo que puede tener consecuencias negativas para la salud y el
bienestar del paciente.

Aspectos no cardioldgicos en la transicion

El proceso de transicion coincide con una adolescencia en muchos aspectos diferente para los
pacientes con CC. Los aspectos psicolégicos, sociales, vocacionales, de identidad, abuso de sus-
tancias, etc... cobran protagonismo al mismo tiempo que pueden dificultar la relacion del pa-
ciente con sus padres y sus cuidadores. Muchos de estos pacientes precisan o precisaran apoyo
psicologico durante el proceso de transicién y durante su etapa como adultos con CC.

Por otro lado, asociadas o derivadas de la propia CC, comienzan a aparecer durante el proceso de
transicion otras enfermedades o problemas de salud que pueden precisar valoracién especifica
y seguimiento por primera vez en unidades de adultos (Figura 3) y que tienen que estar también
ordenadas y contempladas en el proceso de transiciéon aunque la primeras visitas sean en con-
sultas de adultos?.

Figura 3. Comorbilidades frecuentes en pacientes con CC"

PULMON PSICOSOCIAL
Enfermedades restrictivas Depresion
Hipertension pulmonar Ansiedad
Hemorragia pulmonar Déficit cognitivo
Bronquitis plastica
HiGADO ENDOCRINO
Hepatopatia congestiva Tiroides
Cirrosis cardiaca Osteopenia/Metabolismo del calcio
Hepatopatia asociada al Fontan Obesidad/Sindrome metabélico
Diabetes
Dislipiemia
ESTADO INMUNOLOGGICO E INFECCIONES RENAL
Enteropatia pierdeproteinas Enfermedad renal crénica
Endocarditis infecciosa Sindrome cardiorrenal
Neumonia
Abscesos cerebrales
HEMATOLOGICO VASCULAR

Eritrocitosis secundaria
Déficit de hierro
Hiperuricemia (CC ciandgenas)
Tromboembolismo
Anemia

ONCOLOGIA
Radiaciones ionizantes y malignidad
Carcinoma hepatocelular
Cribados de cancer segln la edad

Fuente: Modificado de (7) Lui GK, Saidi A, Bhatt AB, Burchill Lj, Deen JF, Earing MG, et al. Diagnosis and management
of noncardiac complications in adults with congenital heart disease: a scientific statement from the American Heart

Enfermedad cerebrovascular
Enfermedad arterial y venosa periférica
Aortopatias
Disfuncién endotelial
Hipertension

Association. Circulation. 2017; 136(20):e348e392.
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Los programas de
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de los pacientes
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Programas de transicion y responsabilidades

La transicion es un proceso complejo desde el punto de vista médico y logistico. Existen diversos
modelos que comparten los siguientes fundamentos.

Planificacion anticipada

La planificacion anticipada de la transicién debe comenzar en la infancia temprana y adaptarse
a medida que el paciente crece y se desarrolla. Esto incluye la identificacién de las necesidades
médicas, psicosociales y educativas del paciente, asi como el desarrollo de un plan de transicion
individualizado que aborde estas necesidades de manera integral ya por parte de los cardiélogos
infantiles. El plan de transicion debe ser revisado y actualizado regularmente para garantizar su
relevancia y efectividad a lo largo del tiempo.

Educaciéon y empoderamiento

La educacién continua para pacientes y familias es esencial para mejorar la comprensién de la
enfermedad y fomentar la autonomia y el autocuidado. Esto puede incluir la provisién de infor-
macién sobre la naturaleza de la enfermedad, el manejo de medicamentos, la programacién de
citas médicas y la comunicacién efectiva con los proveedores de atencion médica. Los recursos
educativos, como folletos, sitios web y grupos de apoyo, pueden ser Utiles para complementar la
educacién proporcionada por los profesionales de la salud.

Coordinacion de la atencion

La coordinacion efectiva de la atencién es fundamental para garantizar una transicién sin pro-
blemas de la atencién pediatrica a la atencién para adultos. Esto implica la colaboracién entre
equipos pediatricos y de adultos, asi como la designacion de un coordinador de transicién que
pueda servir como punto de contacto central para pacientes, familias y médicos durante el proce-
so de transicion. El coordinador de transiciéon puede ayudar a facilitar la comunicacién, coordinar
los servicios de apoyo y resolver problemas o preocupaciones que surjan durante la transicion.
El coordinador, normalmente personal de enfermeria, debe encargarse de la supervisién de los
hitos alcanzados. Puede ser de utilidad la cumplimentacién supervisada de una hoja de ruta o
ficha de transicién a la UCCA®,

Apoyo multidisciplinario

Un enfoque multidisciplinario que involucre a una variedad de profesionales de la salud es cru-
cial para abordar las necesidades complejas de los pacientes en transicion. Esto puede incluir
cardiélogos pediatricos y para adultos, enfermeras, trabajadores sociales, psicélogos, terapeutas
ocupacionales y otros especialistas. Estos profesionales pueden proporcionar apoyo emocional,
educaciony recursos practicos para ayudar a los pacientes y sus familias a navegar por el proceso
de transiciéon de manera efectiva.
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Tabla Il. Actores principales en la transicion a la UCCAy sus
responsabilidades

CARDIOLOGO INFANTIL
1. Detectar, promover y normalizar la necesidad de la transicién a la UCCA.

2. Detallar los cuidados pendientes y estrategias futuras para continuar de una manera ordenada las
actuaciones terapéuticas con cada paciente.

CARDIOLOGO ESPECIALISTA EN CCA

1. Adecuar los cuidados iniciales en un servicio de adultos.
2. Conocer la historia pediatrica de la enfermedad que justifica la transicion.

Considerar los aspectos adquiridos de la cardiopatia del paciente o los que pudiéndose adquirir van a
condicionar el seguimiento.

4. Actuar como interlocutor con las diferentes especialidades implicadas en el cuidado de pacientes com-
plejos y su adecuada referencia.

5. Solicitar y organizar los cuidados propios de la cardiologia general, pruebas o interconsultas que pue-
dan ser prestados con caracter local en otros hospitales o centros referidores de mejor accesibilidad
para el paciente por cuestiones geograficas u otras.

6. Colaborar como experto en cuestiones legales y profesionales del paciente que pueden ver modifica-
do su cauce o pueden necesitar su consentimiento en funcién de la patologia de cada paciente, pero
siempre y exclusivamente desde el prisma cientifico.

7. Promover estrategias finales como el trasplante, la limitacién del esfuerzo terapéutico o la derivacién
a otro centro cuando los cuidados no puedan ofrecerse en el HULP.

1. Garantizar la coordinacién administrativa del proceso.
Cumplimentar junto con médico y paciente la ficha de traspaso a la UCCA.

3. Humanizar las dudas, preguntas y aportar una vision holistica de los cuidados mas alla de las cuestio-
nes cardiovasculares en la nueva etapa.

4.  Promocionar la salud cardiovascular con cuidados especificos de enfermeria.

Detectar problemas no médicos que pueden repercutir en la salud del paciente y que pueden requerir
intervencién facultativa o bien ponerlo en conocimiento de los actores mas indicados, como trabaja-
dores sociales, familiares, etc...

6. Coordinacion de cada dia de visita en consultas de alta resolucion.

PACIENTE

1. Conocer el tipo de cardiopatia que presenta, la estrategia seguida hasta el momento y los planes de
cuidados futuros que se han propuesto hasta el momento de la transicién.

2. Conocer e identificar el médico que ha sido su cuidador responsable hasta el momento de la transicion.
Convertirse en sujeto activo de las decisiones y los cuidados que se le ofrezcan.

Asegurarse de que todas las citaciones son las correctas y en las fechas propuestas para el seguimien-
to, y que dichas citaciones son compatibles con cuestiones geograficas, laborales, familiares, etc...

5. Reflexionar sobre los dmbitos personales y profesionales futuros que pueden verse alterados por la
enfermedad y exponer las dudas o preguntas maduras al respecto en las entrevistas con el médico
responsable de sus cuidados adultos.

Fuente: Elaboracidn propia.
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PREGUNTAS TIPO TEST

¢Cual es el principal objetivo de la transicién de la atencién pediatrica a la de adultos
en adolescentes con cardiopatia congénita?

a) Reducir los costes de atencién médica.

b) Garantizar la continuidad de cuidados especificos y evitar pérdidas de seguimiento.
c) Disminuir la carga de trabajo de los cardiélogos pediatricos.

d) Simplificar el proceso de tratamiento para los médicos.

e) Aumentar la independencia de los pacientes respecto a sus familias.

Segun el documento, ;cual es uno de los principales desafios en la transicién para los
adolescentes con cardiopatias congénitas?

a) Lafalta de tecnologia adecuada.

b) El desconocimiento de su propia enfermedad y la pérdida de seguimiento.

c) Laresistencia de los cardidlogos pediatricos a transferir pacientes.

d) Lasrestricciones financieras del sistema de salud.

e) Lafalta de apoyo de las familias.

;Qué rol juega la enfermeria en la transicion de la atencién de adolescentes con cardio-
patia congénita a unidades de adultos?

a) Realizar procedimientos quirurgicos complejos.
b) Coordinar administrativamente el proceso y humanizar la atencion.

c) Desarrollar programas de investigacion sobre cardiopatias.
d) Administrar medicamentos y tratamientos experimentales.
e) Diagnosticar nuevas cardiopatias en pacientes.

Segun la clasificacién de Bethesda mencionada en el documento, ;qué tipo de cardio-
patias requieren seguimiento en centros terciarios con unidades especificas?

a) Cardiopatias de baja complejidad.

b) Cardiopatias congénitas simples.

c) Cardiopatias de moderaday gran complejidad.

d) Cardiopatias reparadas con intervencién minima.
e) Cardiopatias no estructurales.

:Qué recomendaciones se enfatizan sobre la educacién y empoderamiento de los pa-
cientes durante el proceso de transicion?

a) Limitar la informacién proporcionada para evitar confusiones.

b) Promover la autonomiay el autocuidado a través de educacion continua.

c) Dejar la educaciéon en manos exclusivas de los padres.

d) Proveer informacién Unicamente a través de medios digitales.

e) Realizar sesiones educativas solamente después de la transferencia a la unidad de adultos.
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