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El fracaso ventricular derecho puede deberse a
disfuncion contractil del ventriculo derecho (VD), so-
brecarga sistélica o diastélica del VD o a obstruc-
cién en la entrada al VD. La expresion clinica es
similar en todos los casos. Existe elevacion de la
presion venosa central y reduccién del gasto cardia-
co que finalmente condiciona retencién de sodio y
agua. Las manifestaciones clinicas son la disnea,
fatiga y edemas. El fracaso ventricular derecho pue-
de finalmente condicionar fracaso ventricular izquierdo
al perderse la interaccién ventricular.

Diferencias funcionales del VD
respecto al ventriculo izquierdo (VI)

El VD es extremadamente sensible a cambios en la
precarga y poscarga del mismo. Su fina pared (4mm)
hace que sea capaz de acomodar aumentos de pre-
sion diastdlica o sistdlica con relativamente grandes
aumentos de volumen. De forma inversa, grandes
aumentos de volumen (precarga) condicionan un
aumento muy discreto en la presion de llenado del
mismo. Sin embargo la tolerancia aumentos de la
poscarga es muy inferior a la del VI, ya que su fina
pared hace que el stress de pared para cada cambio
de presién-volumen sea superior. Asi, son mucho mas
frecuentes las manifestaciones de fallo cardiaco de-
recho como consecuencia de poscarga anormal (por
insuficiencia cardiaca izquierda o patologia pulmonar
vascular) que por fracasos intrinsecos del miocardio
del VD. lgualmente, la eyeccién del VD puede man-
tenerse relativamente normal en casos de fracaso
miocardico derecho mientras no exista un aumento
en la resistencia vascular pulmonar (RIP) (aumento
de la poscarga).

La respuesta al aumento del estrés de pared como
consecuencia de aumentos de poscarga, fundamen-
talmente, es la hipertrofia del VD, que inicialmente

reduce el estrés de pared, haciendo que sus carac-
teristicas mecanicas se asimilen a las del VI, pero
como consecuencia negativa se necesitan mayores
presiones de llenado para mantener una precarga y
gasto cardiaco adecuados. Cuando el estrés sistélico
del VD resulta finalmente excesivo, a pesar de la
hipertrofia, el VD se dilatada fundamentalmente en
diastole para intentar compensar el caida del gasto
cardiaco aumentando la precarga. La distension del
VD se acelera cuando aparece insuficiencia
tricuspidea, que al final hace inefectivos los meca-
nismos compensatorios de Starling y agrava los sig-
nos de insuficiencia cardiaca (IC) derecha. Final-
mente, existe una interdependencia mecéanica en-
tre el VD y el VI, que puede condicionar que en
situaciones de sobrecarga de presion y volumen de
las cavidades derechas, el VI vea comprometido su
llenado (por aumento de la presién pericérdica trans-
mitida, por reduccion del gasto pulmonar -sobre todo
en ejercicio-, por aumento de la presion en la pared
miocardica (aumenta la presién en venas cardia-
cas).

Sintomas de IC derecha cronica

Son resultado de la elevaciéon de las presiones de
llenado sistémicas elevadas y de la depresion del
gasto cardiaco. En la insuficiencia cardiaca dere-
cha crénica el signo princeps son los edemas. Pue-
de existir hidrotérax bilateral o derecho (sobre todo
si existe fallo izquierdo concomitante, ya que las
linfaticos pleurales drenan tanto en venas pulmonares
(pleura visceral) como sistémicas(pleura parietal).
Puede existir ascitis y edema de érganos viscerales
(alteracidn hepatica, renal, intestinal). La caida del
gasto cardiaco reduce el filtrado glomerular con una
menor llegada de Na+ al tdbulo distal. Se activa el
eje renina- angiotensina-aldosterona que conlleva
la retencion de Na+. La secrecion de renina provo-
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ca vasoconstriccion por aumento del tono
adrenérgico. El aumento en las presiones de llena-
do atriales estimula la secreciéon de péptido
natriurético atrial (PNA), pero en situacién de IC,
los érganos diana del PNA tienen una respuesta
severamente deprimida.

Los edemas tienen una aparicion tardia en el curso
de la insuficiencia cardiaca. Para ser evidentes se
requiere una retencién de al menos 5 L en el espacio
extracelular en un adulto!. Asi, las alteraciones
hemodinamicas acostumbran a ser prolongadas an-
tes de su aparicion. La anorexia y la malabsorcién
asi como la respuesta reducida a los farmacos admi-
nistrados via oral se han atribuido a edema intesti-
nal. Sin embargo, la caquexia acostumbra a ser
multifactorial como consecuencia de bajo gasto car-
diaco, malabsorcion, aumento de las demandas
metabdlicas y elevacion de factor de necrosis tumoral
y otras interleukinas proinflamatorias. En situacio-
nes de extrema elevacion de la presién venosa cen-
tral con muy bajo gasto cardiaco derecho (un caso
seria su presentacion tras un procedimiento de
Fontan), la enteropatia pierde-proteinas se asocia a
un muy mal pronéstico, con mortalidad a los 5 afios
del 50%2.

Causas de insuficiencia cardiaca
derecha. Diagndstico diferencial

La Tabla 1 recoge las causas mas frecuentes de ICD
en un adulto.

Muchas de las etiologias arriba descritas escapan a
un curso de Cardiologia Pediatrica. Aquellas etiologias
que merecen atencion en este capitulo se centran
en aquellas cardiopatias congénitas mayori-
tariamente reparadas en edad pediatrica que, en su
evolucion, presentaran afectacion del ventriculo
derecho con insuficiencia cardiaca derecha
(Tetralogia de Fallot; formas de Estenosis pulmonar
y comunicacién interventricular -CIV-); se comenta-
ra4 brevemente la anomalia de Ebstein; y finalmen-
te, se comentara la insuficiencia cardiaca izquier-
da, si presentan un VD conectado a la circulacion
sistémica (Transposicién de grandes vasos corregi-
da mediante técnicas de Mustard/Senning o trans-
posicion de grandes vasos congénitamente corregi-
da, fundamentalmente). No entraremos en discutir
las situaciones de severa hipertension pulmonar por
shunts izquierda-derecha con inversion del flujo y
cianosis (Sindrome de Eisenmenger), ni fisiologias
univentriculares (que se han visto sometidas a pro-
cedimiento de Fontan).

Tratamiento médico del fracaso
ventricular derecho

Optimizacion de la precarga

En las situaciones agudas de fracaso ventricular de-
recho (infarto de VD o postoperatorio) el aporte de
volumen (Starling) es un mecanismo compensato-
rio. El aporte no debe ser excesivo ya que si aparece
IT puede tener efecto contraproducente. Igualmente
en estas situaciones hay que monitorizar exactamente
la repercusién del aporte de volumen sobre la fun-
cién izquierda. ElI mantenimiento del ritmo sinusal
contribuye de forma muy importante al mantenimiento
de las presiones de llenado del VD. El uso de
betaadrenérgicos o amrinona, con efectos vasodila-
tadores pulmonares afadidos a su efecto inotrépico
positivo, es de utilidad.

En pacientes con IC derecha cronica, los diuréti-
cos contrarrestan la sobrecarga de Na+ y agua (la
espironolactona contra los efectos del eje renina-
angiotensina-aldosteroan es especialmente eficaz,
afadida a diuréticos de asa), reducen la presion
venosa central y alivian los edemas. Igualmente
pueden mejorar el gasto cardiaco al reducir la dis-
tensién del VD y reducir asi la insuficiencia
tricuspidea.

I. Disfuncion miocardica del VD
a. Infarto de VD.
b. Miocardiopatia dilatada.
c. Displasia de VD (Anomalia de Uhl, Anomalia
de Ebstein).

Il. Sobrecarga de presion del VD
a. IC izquierda.
b. Enfermedad de la valvula mitral.
c. Mixoma auricular.
d. Enfermedad venooclusiva pulmonar.
e. Cor pulmonale.
f. Estenosis pulmonar.
g. Comunicacion interventricular.
h. Comunicacién aortopulmonar.

. Sobrecarga de volumen del VD

a. | Pulmonar.

b. . tricuspidea.

c. CIA.

d. Retorno pulmonar venoso anémalo parcial.

IV. Impedimento a la entrada del VD
a. Estenosis tricuspidea.
b. Taponamiento cardiaco por derrame pericardico.
c. Pericarditis constrictiva.
d. Miocardiopatia restrictiva.

Tablal
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Reduccion de la carga sistélica del VD

La mejor manera de aumentar la FE del VD es redu-
cir la poscarga del mismo cuando esta aumentada.
Muchos vasodilatadores sistémicos tienen igualmente
efectos en el lecho vascular pulmonar: alfa-bloqueantes,
bloqueantes de los canales del calcio, IECA, nitratos.
En casos de hipertensién pulmonar primaria o incluso
en Sde de Eisenmenger, la terapia con vasodilatadores
arteriales pulmonares (anélogos de prostaglandinas,
inhibidores de las fosfodiesterasas del GMPc o
bloqueantes del receptor de la endotelina) han mos-
trado capacidad -en algunos pacientes- de reducir las
resistencias vasculares pulmonares (RVP), aumentar
el gasto cardiaco y mejorar la clase funcional y super-
vivencia. Sin embargo la terapia vasodilatadora en estos
pacientes puede tener efectos perniciosos al
vasodilatar en ocasiones de forma mas marcada el
territorio sistémico que el pulmonar, con caida del
gasto cardiaco y aumento del shunt derecha-izquier-
da.

Efecto de la digital

En casos de cor pulmonale se han observado mejo-
rias sintomaticas con su uso, a pesar de tener efec-
tos directos vasoconstrictores sobre la vasculatura
pulmonar. Su uso no se recomienda de forma gene-
ral para el tratamiento del cor pulmonale, o de for-
ma general para el tratamiento de la insuficiencia
cardiaca derecha, a pesar de su extendido uso en
casos de insuficiencia cardiaca de cualquier etiolo-

gia.

Situaciones concretas en la vida
adulta:

Insuficiencia cardiaca en la anomalia
de Ebstein

Esta condicién se caracteriza por una implantacién
apical de la valvula trictspide, con fijaciones de su
valva septal y a veces también de su valva posterior
a las paredes del VD, condicionando regurgitacion
tricuspidea (menos veces estenosis), y atrializacién
del VD que queda craneal a la valvula. Son frecuen-
tes las vias accesorias auriculo-ventriculares (multi-
ples). En la vida adulta la anomalia de Ebstein puede
cursar con clinica de insuficiencia cardiaca de pre-
dominio derecho. El recambio valvular tricuspideo y
cierre de comunicacién interauricular (que si existe
ha resultado de ayuda a la descarga del corazén de-
recho) puede estar indicado en pacientes en clase

funcional Ill'y IV (NHYA). La reparacion de la valvula
serfa la opcion ideal pero no siempre es posible. Si
esto no es posible, deberia colocarse una bioprotesis,
dado el alto indice de trombosis en valvulas mecani-
cas en posicion tricuspidea. Otra opcién es la crea-
cién de un shunt cavopulmonar bidireccional (Glenn)
para descargar de volumen al ventriculo derechod.

Insuficiencia cardiaca derecha tardia
en la Tetralogia de Fallot reparada
(TOFr)

La supervivencia global tras la cirugia reparadora es
muy buena cuando se cierra la CIV, se libera la obs-
truccién a la salida del VD y no queda insuficiencia
pulmonar residual severa. Las primeras series de
pacientes seguidas a largo plazo tras cirugia en la
TOF, excluidos los pacientes que presentaban blo-
queo auriculo-ventricular postoperatorio, mostraban
supervivencias a 30 afos superiores al 90%, siendo
predictores de mortalidad en el seguimiento la edad
por encima de 12 afios en el momento de la cirugia
correctora, fistulas previas del tipo Waterston o Potts.
La necesidad de colocar un parche hasta el anillo
pulmonar, a través del mismo, o su no colocacién no
gravaba la mortalidad®. En esta serie de la clinica
Mayo (163 pacientes), s6lo un 32% de pacientes
estaban en clase II-1ll de la NYHA, y sélo 2 pacien-
tes presentaban en el seguimiento insuficiencia
pulmonar (IP) moderada o severa. La incidencia de
muerte sUbita fue de 10 casos en 30 afios (siendo la
primera causa de muerte en el seguimiento). En un
estudio prospectivo multicéntrico mas reciente, con
pacientes operados con una media de edad de 8
anos, un 18% se encontraban en clase Il-1ll de la
NYHA. La incidencia de muerte sUbita fue de 16 de
973 pacientes desde la reparacién hasta el final del
seguimiento (20 afos)®. La incidencia calculada de
muerte slbita es de 0.4 al 6% en el seguimiento®,
aunque las cifras se aproximan maés al 6% a partir de
los primeros 20 afos de seguimiento.

Los pacientes que han sido sometidos a cirugia re-
paradora acaban necesitando de reintervencién en el
seguimiento en un 10% de casos en los siguientes
20 afios, aproximadamente®. Las causas de
reintervencién pueden ser:

— CIVresiduales

— Shunts arteriales residuales de circulacién
sistémica a pulmonar (pueden abordarse
percutaneamente, en ocasiones).

— Estenosis residual a la salida del VD.
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— Estenosis de ramas pulmonares periféricas (que
pueden abordarse percutdneamente). En caso
de solucionarlas, el alivio en la presién pulmonar
puede reducir la severidad de la insuficiencia
pulmonar si esta presente.

— Insuficiencia pulmonar (IP) con progresiva dila-
tacién del VD, con aparicién de insuficiencia
tricuspidea, arritmias ventriculares o intoleran-
cia al ejercicio.

— La IP asociada a parches transanulares, con
aneurismas del tracto de salida del VD, siendo
ademas areas proarritmicas.

— Insuficiencia aodrtica severa, asociada o no a di-
latacién de aorta ascendente.

— Arritmias: flutter/fibrilacién auricular, pero so-
bretodo TV sostenida.

A medida que avanza el seguimiento de los pacien-
tes con TOFr, aumentan las posibilidades de que es-
tos pacientes acaben necesitando un recambio valvular
pulmonar. Cuando y a qué pacientes practicarlo es
todavia tema de debate’. Las indicaciones se basan
en la presencia de sintomas de IC derecha, la pre-
sencia de arritmias, la dilatacion de cavidades de-
rechas y disfuncién ventricular derecha, asi como
el ensanchamiento del QRS y la severidad de la
regurgitacién tricuspidea. En pacientes operados, a
quienes se implantaron grandes parches
transanulares, la IP es frecuente y puede ser tan
severa como para requerir recambio valvular
pulmonar. Cabe comentar aqui que aquellos pacien-
tes intervenidos previamente por estenosis u obs-
trucciones a la salida del ventriculo derecho, de
cualquier otra etiologia, asociadas o no a otros de-
fectos pueden necesitar de reintervencion por estos
mismos motivos®.

En cuanto a la prevencion de la muerte subita-
recurrencia de taquicardias ventriculares, las TV no
sostenidas pueden estar presentes hasta en un 60%
de casos®® y no se asocian claramente a un peor
pronostico. Las TV sostenidas son mas infrecuentes.
La mayoria de las TV tienen su origen en el tracto
de salida del VD en la zona de la infundibulectomia
previa (los abordajes transatriales -més recientes-
reducen la incidencia de esta compliacion) o cer-
ca de la zona de la CIV. La dilatacion del VD es un
factor predisponente para la perpetuacion de cir-
cuitos de reentrada. Un QRS superior a 180 mseg
es un predictor de la presencia de TV y muerte
subita.

La dilatacion del VD, debida frecuentemente a insu-
ficiencia pulmonar importante, puede verse agrava-
da al aparecer insuficiencia triscupidea, que acaba
sobrecargando volumétricamente a un VD que pue-

de tener, ademas, cierta sobrecarga de presién, si
existe alglin grado de estenosis pulmonar. Esta si-
tuacion puede acabar desencadenando clinica fran-
ca de insuficiencia cardiaca derecha. Igualmente, la
IP y la IT son las lesiones que mas se asocian a la
presencia de arritmias ventriculares®. En estos ca-
sos, se ha constatado que la implantacién de un
bioprétesis o homoinjerto pulmonar (acompafnada o
no de intento de reparacion de la triclspide), puede
conseguir una reduccién de los didmetros ventriculares
tras recambio valvular pulmonar, con mejoria funcio-
nal®13, acompafada en algunos casos de una reduc-
cién de la incidencia de arritmias ventriculares!4.
Sobre este Ultimo punto, sin embargo, diversos gru-
pos no han demostrado una reduccién evidente y
clara del nimero de arritmias®!®. Por este motivo,
se ha cuestionado si estos pacientes se operaban
tarde!é. En éste Ultimo caso, tampoco se observéd
reduccién de los diametros ventriculares ni del
funcionalismo del VD, sugiriendo que la interven-
cién deberia realizarse antes de tener una situacion
dificilmente recuperable. Una combinacion de re-
cambio valvular pulmonar e intento de ablacion de
la zona de la TV (quirGgica o mediante EEF) puede
ser efectival’.

La implantacién de un desfibrilador automatico
implantable DAl (desfibrilador automatico
implantable) es el tratamiento ideal en casos de TV
sostenida mal tolerada o que recidiva tras intentar
compensar hemodinamicamente la situacién, y es
la primera opcién tras muerte slbita recuperada®.
Contrariamente a la dilatacion del VD, la implan-
tacion de un parche transanular, la dilatacién se-
vera de cavidades derechas y la IP severa, con
QRS superiores a 180 mseg se asocian a muerte
slibita en el seguimiento®!8, la hipertensién severa
del VD (superiores a 60 mmHg) no se asocia a
este evento®.

Dada la relacién directa y la asociacion repetida de
la IP severa con la dilatacién de cavidades dere-
chas, insuficiencia tricuspidea, fracaso ventricular
derecho y taquicardias ventriculares, la cirugia re-
paradora tiende a realizarse siempre que es posible
por abordaje atrial, con las minimas incisiones
transanulares y con tendencia a dejar un cierto gra-
do de estenosis residual, preferible a la insuficien-
cia pulmonar severa!®29,

Cabe destacar que el fracaso del VD se asocia a un
empeoramiento en la fraccion de eyeccion del VI,
por una mala interacciéon entre ambos ventriculos.
El tiempo que los pacientes permanecieron paliados
con una fistula sistémico-pulmonar previa a la ciru-
gia reparadora, también se asocia a fracaso ventricular
izquierdo en el seguimiento?!.
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Transposicion congénitamente
corregida de grandes vasos

Es un entidad relativamente poco frecuente (0.5%
de las cardiopatias congénitas). Existe discordancia
auriculoventricular y ventriculoarterial, debido a un
pliegue ventricular L, quedando el VD a la izquierda
del V morfolégiamente izquierdo. Ademas existe
transposicién de grandes arterias, siendo la arteria
pulmonar (AP) posterior y con salida desde un
ventriculo anatémicamente izquierdo y la aorta es
anterior, conectada a un ventriculo morfolégicamente
derecho. S6lo un 3% no tienen otras lesiones aso-
ciadas. Las lesiones asociadas mas frecuentes con
CIV, estenosis pulmonar y alteraciones de la valvula
auriculoventricular sistémica (morfolégicamente
tricuspidea) del tipo Ebstein. En ausencia de defec-
tos afadidos, se han descrito casos asintomaticos
que se descubrieron en autopsias. Sin embargo, ade-
méas de las frecuentes alteraciones de la conduc-
cion auriculo-ventricular, el ventriculo derecho en
posicion sistémica, asi como una valvula tricispide
no ideal para mantener las altas presiones sistélicas
de este ventriculo pueden acabar condicionando
dilatacion del mismo e insuficiencia tricuspidea que
finalmente conduzcan a la aparicién de 1C?2. Asi,
en una serie de casos publicada por Graham Jr, et
al?, las probabilidades de presentar insuficiencia
cardiaca, alin en ausencia de lesiones asociadas
sén del 25% a los 40 afios, y la disfuncién del VD
en posicién sistémica esté cercana al 40% aln en
ausencia de lesiones asociadas hacia los 45 afios.
Los predictores para el desarrollo de disfuncién
ventricular son la insuficiencia tricuspidea, histo-
ria de cirugia cardiaca previa y necesidad de
marcapasos por bloqueo auriculo-ventricular. A
pesar de estas cifras, la cirugia correctora en aultos
(con switch atrial y arterial?*, o switch atrial y
reparacion de Rastelli) presenta sus riesgos y no
esta exenta de complicaciones. Series recientes
muestran una relativa buena evolucién funcional
de los pacientes no operados a pesar de presentar
tamanos del V sistémico superiores a los norma-
les, con peores FE?°,

En el seguimiento estos pacientes pueden necesitar
intervencion (hasta un 35% a los 10 afios de segui-
miento) por estenosis pulmonar y/o CIV; o més fre-
cuentemente para corregir la IT, que dificilmente
puede ser reparada, necesitando frecuentemente una
prétesis mecénica. En definitiva, las posibilidades de
presentar clinica de insuficiencia cardiaca y deterio-
ro de la funcién contractil en el tiempo son altas,
necesitando un seguimiento estrecho de estos pa-
cientes?®?7,

D-transposicion de las grandes
arterias

La cirugia de esta entidad, desde los afios 60 hasta
mediados de los 80 consistié en la tunelizacion atrial
(procedimientos de Mustard o Senning). Posterior-
mente los pacientes, siempre que es posible reci-
bian reparacién anatémica con switch arterial
(Jatene). Estos Ultimos pacientes hoy estéan en su
adolescencia tardia y son pocos los pacientes adul-
tos que han sido reparados anatémicamente. Las
reparaciones funcionales, con buenos resultados en
el seguimiento inicial de estos pacientes han permi-
tido llegar a la edad adulta®®?® a una poblacion que
se enfrenta a posibles complicaciones:

— CIA residuales, que suelen ser pequefas y
asintomaticas.

— Obstrucciones de las comunicaciones venosas
(sistémicas o pulmonares). La obstruccién del re-
torno sistémico puede dar lugar a edemas,
hepatomegalia, ascitis, bajo gasto cardiaco. La obs-
truccion pulmonar condiciona un aumento de la
presién capilar pulmonar e hipertensién pulmonar.

— Disfuncién ventricular derecha (en posicion
sistémica). En el grupo de Toronto, la supervi-
vencia a los 20 afios es del 75%. De las muer-
tes tardias, el 40% son subitas. Cuando aparece
fracaso ventricular derecho, suele haber insufi-
ciencia tricuspidea, que suele ser mal tolerada
(pero que la insuficiencia mitral en un ventriculo
izquierdo).

— Obstruccion dindmica a la salida del ventriculo
izquierdo hacia la pulmonar.

— Enfermedad del nodo sinusal. Sélo un 40% de
los pacientes con Mustard mantienen el ritmo
sinusal a los 20 anos.

— Flutter y fibrilacion auricular frecuentes que con-
dicionan o favorecen la disfuncion ventricular.

La reintervencion es rara en casos de obstruccién
venosa sistémica o pulmonar. Hoy en dia pueden
tratarse percutdneamente en muchos casos. La obs-
truccién del retorno venoso pulmonar puede ser difi-
cil de valorar y puede ser causa de compromiso de la
funcién ventricular derecha’. En la evolucion de los
pacientes con TGA que recibieron switch atrial, el
VD puede fracasar durante la vida adulta, presentan-
do IC en &s de un 20% de los pacientes en el segui-
miento3°. En un principio se pensé que una estrate-
gia consistente en condicionar al VI para presiones
sistémicas vy, posteriormente, realizar una retirada
de la tunelizacién atrial y realizar switch arterial se-
ria una posible solucién®!. Sin embargo la alta mor-
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talidad de esta estrategia ha hecho que las opciones
finales al fracaso ventricular en estas situaciones se
dirijan hacia la consideracion del trasplante cardia-
co%2. Antes de llegar a estas situaciones, y cuando
se aprecian signos de disfuncion ventricular derecha
evidentes coninsuficiencia tricuspidea severa y dila-
tacion de cavidades debe considerarse la reparacién
0 recambio valvular tricuspideo.

Las arritmias supraventriculares
como desencadenantes
de insuficiencia cardiaca

La caida en fibrilacion o flutter auricular puede ser
causa de IC en un paciente con funcionalismo
ventricular limite. Pacientes con transposicion que
han recibido procedimientos de Mustard o Senning,
reparaciones de Fontan y pacientes con Tetralogias
de Fallot reparadas con obstrucciones residuales a la
salida del VD o IP, pueden caer en franca IC izquierda
y/o derecha al perder la sincronia auriculoventricular??.
Aquellas estrategias dirigidas a conservar el ritmo
sinusal o la sincronfa atrioventricular son de utilidad
para prevenir la insuficiencia cardiaca, especialmen-
te en casos de VD soportando circulacion sistémica.
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