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INTRODUCCIÓN:
La cardiopatía congénita es el defecto congénito más frecuente en los neonatos (1% de recién nacidos). Teniendo en cuenta que el 85% de estos pacientes sobreviven a la edad adulta, y que de ellos, la mitad son mujeres, puede ser muy frecuente que una mujer con una cardiopatía congénita se plantee el quedarse embarazada (1). En países como el Reino Unido, las enfermedades cardiacas son la principal causa de mortalidad materna durante el embarazo (2). Por ese motivo, es importante para el Cardiólogo el conocer las cardiopatías congénitas, sus complicaciones a largo plazo, tipo de herencia sobre el feto, así como los cambios fisiológicos que el embarazo o el parto producen sobre la madre. No sólo hay que pensar en 
la madre, si no también en el feto, el riesgo de heredar la cardiopatía así como la repercusión hemodinámica (Tabla 2).
EPIDEMIOLOGÍA:

La incidencia de cardiopatías congénitas en de 4-5 afectados por cada 1000 recién nacidos vivos (3), y hasta un 1% de recién nacidos en otras publicaciones. Si la madre tiene una cardiopatía congénita, el riesgo en su descendencia se elevaría a un 6.7%; si es el padre, un 2.1%, un hermano 2.3%, y si dos hermanos estuvieran afectos, el riesgo de tener un nuevo hijo afecto de una cardiopatía congénita sería de un 7.3% (4). El riesgo es diferente según el tipo de cardiopatía congénita (Tabla 3).
EMBARAZO Y PARTO:
Dentro de los cambios que se producen durante el embarazo destacan:

1. Aumento de la frecuencia cardiaca en un 10-15%.

2. Hipercoagulabilidad.

3. Disminución de TA debido a la reducción de las resistencias periféricas.

4. Aumento del volumen plasmático, que puede llegar hasta en una 50% a partir del segundo trimestre.
5. Aumento del gasto cardiaco hasta del 50%.
6. A nivel del corazón, se puede observar hipertrofia, dilatación de cavidades y insuficiencia valvular (5).
El parto es un momento crucial, ya que por las contracciones uterinas, se produce un aumento del gasto cardiaco y de la tensión arterial, e inmediatamente tras el parto, un aumento brusco de la precarga por descompresión de la vena cava inferior. En general se prefiere un parto vaginal con anestesia epidural (6).
Todos estos cambios regresan en las primeras 6 semanas tras el parto.

Dentro de la cardiopatía de la madre, hay varios puntos importantes que nos harán recomendar o no el embarazo, o la interrupción del mismo en caso de estar ya embarazada (7):
1. Tipo de cardiopatía.

2. Si la cardiopatía está intervenida o no, y si la corrección es completa o paliativa.

3. El resultado de la cirugía.

4. Grado funcional materno.

5. Posibilidad de transmitir al niño la cardiopatía.

Además de estas precauciones, no hay que olvidar que en pacientes con riesgo elevado de endocarditis (prótesis valvulares, cardiopatías cianóticas, malvulopatías, CIV y ductus, sobre todo si son restrictivas, y aquellas reparaciones con defectos residuales), habría que realizar una profilaxis de endocarditis en el momento del parto 
(ampicilina im o iv 2 g más gentamicina 1 mg/kg 1 hora antes del parto previsto y 8 hs después del mismo.
A todo ello, habría que añadirle otros factores de riesgo generales como edad materna (<18 y >35 años), comorbilidad, estado físico o tabaquismo.
TIPOS DE CARDIOPATÍAS:
1. Comunicación interauricular (CIA):
Si el defecto no produce hipertensión pulmonar o disfunción ventricular derecha, o está corregido, el embarazo se suele tolerar bien, aunque con cierto aumento de riesgo de arritmias auriculares, sobre todo después de la cuarta década de vida (Tabla 1).
Si existe hipertensión pulmonar o afectación de cavidades derechas, antes de planificar el embarazo, habría que intentar cerrar el defecto.
2. Comunicación interventricular (CIV):
Si el defecto es pequeño y restrictivo, o si está corregido sin secuelas, el embarazo se tolera bien (Tabla 1), aunque existe riesgo de endocarditis bacteriana en el primero de los casos.

Si la comunicación es grande y produce hipertensión pulmonar, si no se corrige, en el embarazo pueden existir riesgo de insuficiencia cardiaca o riesgo incluso materno, por lo que se debería cerrar el defecto previo al embarazo.

Si el defecto está ya corregido, pero persiste la hipertensión pulmonar o disfunción ventricular, se 
deberían tomar las mismas precauciones con la embarazada como una CIV no corregida.
3. Persistencia del conducto arterioso (PCA):
Si es pequeño y restrictivo, cabe la posibilidad del riesgo de endocarditis, aunque el embarazo se suele tolerar bien, así como si el ductus está cerrado.

Si es grande, habría que corregirlo previo al embarazo, alcanzando si no se corrige una mortalidad materna durante el embarazo de un 5% (8) aunque si la paciente ya está embarazada, se debería tratar con diuréticos para disminuir el edema pulmonar que produce el hiperaflujo pulmonar.

Así mismo, aunque esté cerrado, habría que determinar las resistencias pulmonares, ya que en algunas ocasiones tras el cierre del ductus, no revierten.
4. Coartación de aórta:
Si la coartación está intervenida y la paciente no tiene hipertensión arterial, las complicaciones en el embarazo suelen ser raras (Tabla 1), aunque si aparecen, pueden ser tan graves como rotura o disección aórtica. Este riesgo, es mayor en caso de angioplastias, de válvula aórtica bicuspide y parche de Dacron.
5. Tetralogía de Fallot:
La tetralogía de Fallot, es una de las cardiopatías congénitas cianógenas más frecuentes, y su pronóstico durante el embarazo dependerá del tipo de cirugía y del resultado.

En los casos en los que se ha realizado una cirugía correctora precoz (en los primeros 6-12 meses), sin secuelas (con una función de VD conservada, sin insuficiencia pulmonar no más que leve, sin comunicación interventricular importante y sin obstrucción a la salida del VD), el riesgo del embarazo puede ser similar al de una mujer sin cardiopatía (Tabla 1).

Si la cirugía no ha sido satisfactoria, o ha sido paliativa, el pronóstico  materno sería malo, así como si persiste una saturación de oxígeno inferior al 80% o un hematocrito superior al 60%(9).
Existen otras cardiopatías congénitas más complejas aunque menos frecuentes:
6. Transposición de los grandes vasos (TGV):
En la D-TGV, todavía existe poca información ya que técnicas quirúrgicas como el Jatene llevan pocos años realizándose.

Los pacientes con L-TGV, intervenidos mediante técnica de Mustard o Senning, existen problemas 
como las arritmias auriculares, el riesgo de trombosis sobre dichos conductos de baja velocidad, o el riesgo a que el VD, que estaría sometido a presiones sistémicas, claudique. Estos riesgos,  durante el embarazo, pueden hacer desaconsejar el embarazo, ya que existe ya sólo por el embarazo, una situación de hipercoagulabilidad y de hipervolemia.
7. Atresia tricuspídea:
La cirugía de la atresia tricuspídea suele ser la técnica de Fontan. Con esta técnica quirúrgica, sobre todo la mayoría de los problemas sería las arritmias. Habría también un riesgo aumentado de trombosis y dependiendo de la función del ventrículo, riesgo de insuficiencia cardiaca. En una serie de pacientes observadas por Canobbio, de 126 mujeres intervenidas con Fontan, se registraron 38 embarazos, de los cuales un 45% fueron recién nacidos vivos, aunque todos de bajo peso (10).
8. Enfermedad de Ebstein:
El riesgo tanto materno como fetal durante el embarazo, es muy alto en aquellas mujeres con insuficiencia tricuspídea importante, con un VD disfuncionante y si coexiste cianosis en la madre 
por shunt auricular. La mayor parte de eventos maternos durante el embarazo serían embolias 
paradójicas, insuficiencia cardiaca o endocarditis. La cianosis podría producir una hipoxemia tanto materna como fetal. Por último también habría un aumento de arritmias supraventriculares durante el embarazo.
9. Síndrome de Eisenmenger:
El síndrome de Eisenmenger es una situación de hipertensión pulmonar (HTP) irreversible a la que algunas cardiopatías pueden llegar. Se ha descrito una mortalidad durante el embarazo de hasta un 50% (11)  en las series más antiguas. Daliento, estudia a 188 pacientes con síndrome de Eisenmenger durante 31 años, observando un 27% de mortalidad relacionada con el embarazo, un 20% de probabilidad de que el recién nacido tenga alguna cardiopatía, así como un 35% de incidencia de abortos.

Por dicho motivo, se debe desaconsejar el embarazo, y si ya se encuentra embarazada, se debe remitirla a un centro de referencia, una hospitalización precoz debido al riesgo de parto prematuro, y anticoagular a la paciente en las últimas semanas previas al parto y las primeras 4 semanas postparto.

Al riesgo de aborto que tienen estas pacientes, hay que añadirles el riesgo de aborto y de sangrado por la anticoagulación.
PATOLOGÍA VALVULAR CONGÉNITA:
1. Estenosis aórtica:
Generalmente suelen ser válvulas bicúspides o trivalva con una valva displásica. Menos frecuente es que la estenosis sea por un rodete subvalvular o un anillo supravalvular.
Cualquiera que sea su causa, lo importante es la severidad de la estenosis. Si la estenosis es severa, no se debería aconsejar el embarazo, aunque estuviera asintomática, sino que se debería corregir previamente a planificar el embarazo, ya que durante el embarazo existe una disminución de la poscarga y un aumento de la precarga que podrían empeorar la hemodinámica de la paciente provocando insuficiencia cardiaca, angina aborto o muerte súbita (12). Si la causa de la estenosis es una válvula bicúspide, el riesgo de dilatación de la raíz aórtica y de disección sería mayor. En estenosis moderadas, previamente al embarazo se debería de realizar un ecocardiograma y una prueba de esfuerzo par valorar la tolerancia al embarazo.
2. Insuficiencia aórtica:
Normalmente, la insuficiencia aórtica congénita suele deberse o a una válvula bicúspide o a un síndrome de Marfan. En dichas patologías habría un riesgo de disección. Si el ventrículo izquierdo 
tiene una buena función sistólica, el embarazo suele tolerarse bien por las condiciones fisiológicas del embarazo (taquicardia y disminución de las resistencias periféricas) que mejoran la hemodinámica de esta valvulopatía, aunque si requiere tratamiento, dosis bajas de diurético y vasolidatador como el nifedipino suele ser suficientes (deberían evitarse tratamientos con IECAs).

3. Estenosis mitral:
Es muy poco frecuente que exista estenosis mitral de origen congénito, y cuando existe, se debe a patologías congénitas asociadas de cavidades izquierdas. Si la estenosis es severa, o la paciente está en grado funcional III, IV, se debería postponer el embarazo, o si ya está embarazada, tratarlo con diuréticos y betabloqueantes cardioselectivos como atenolol o metoprolol para tratar taquiarritmias (13). Una estenosis mitral severa sintomática, refractaria a tratamiento médico, sería indicación de valvuloplastia mitral percutánea guiada por 
ecocardiografía o quirúrgica (14). Se recomienda un parto vaginal, y debido al aumento de la precarga tras el parto, habría que realizar una monitorización de la paciente varias horas tras el parto. 
4. Insuficiencia mitral:
Generalmente, la causa de la insuficiencia mitral suele ser un prolapso de una válvula de aspecto mixomatosa. En algunas ocasiones se produce en el contexto de un síndrome de Marfan. La insuficiencia mitral aislada, suele permanecer asintomática durante mucho tiempo, y el embarazo se suele tolerar bien. En caso en que la paciente estuviera sintomática, se debería tratar con diuréticos y vasodilatadores, evitando los IECAs, ya que en el embarazo están contraindicadas.
5. Síndrome de Marfan:
Se caracteriza por una dilatación aórtica, provocando insuficiencia aórtica, pudiéndose acompañar de insuficiencia mitral por prolapso. El riesgo que tiene una paciente con este síndrome, es la de la disección o rotura aórtica. Si la raíz de aorta es superior a 4-4.5 cm, se desaconsejaría el embarazo por riesgo de rotura o disección aórtica. 

Pero, aunque la raíz aórtica sea normal, durante el embarazo se deben realizar ecocardiogramas seriados, y en caso necesario iniciar tratamiento con 
betabloqueantes. Por último, para evitar cambios bruscos tensionales, se recomienda tener un parto programado mediante cesárea. 
A todo ello hay que añadirle el riesgo de transmisión al feto, ya que es una enfermedad con herencia autonómica dominante.
MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA:

Si no hay obstrucción al tracto de salida de VI, la miocardiopatía hipertrófica se tolera bien, siendo las complicaciones más frecuentes las arritmias y la insuficiencia cardiaca. Hay que tener en cuenta, que durante el embarazo, estas pacientes tienen un aumento de los síntomas cardiacos como el dolor torácico, palpitaciones o síncope.

En los casos de obstrucción, habría que evitar esfuerzos en la  mujer, para lo cual, durante el parto, se intentaría reducir el periodo expulsivo.

El riesgo fetal vendría dado por la probabilidad de heredar la cardiopatía materna.
Existen otras cardiopatías congénitas como el ventrículo único, el canal auriculo-ventricular etc. de las que se tiene menos información.

Por último, habría que reseñar que los métodos anticonceptivos recomendados a pacientes con cardiopatías congénitas en general, son los de barrera, o como segunda opción, los anticonceptivos orales modernos de menor dosis hormonal. No se recomiendan dispositivos intrauterinos debido al riesgo de metrorragias en pacientes anticoaguladas o de endocarditis.
TABLA 1: Riesgo materno (15):
	Bajo (1:1000-1:100)
	Medio (1-2%)
	Alto (>2%)

	CIV 

CIA 

Coartación reparada

Tetralogía de Fallot 
	Estenosis mitral

Estenosis aórtica

VD sistémico

Circulación tipo Fontan

Cianosis sin HTP
	Sd. Marfan con afectación de raíz de aorta.

Sd. Eisenmenger

Otras TTP


TABLA 2: Riesgo fetal (16)

	Riesgo del feto (aborto, retraso de crecimiento intrauterino etc.

	Clase funcional materna NYHA > II o cianosis

Tratamiento anticoagulante durante el embarazo

Madre fumadora

Gestación múltiple

Obstrucción cardiaca izquierda


TABLA 3: Riesgo de transminsión (17)
	
	Madre afectada
	Padre afectado

	Comunicación auriculo-ventricular

Estenosis aórtica

Coartación

Comunicación interauricular

Estenosis pulmonar

Tetralogía de Fallot
	11.6%

8%

6.3%

6%

5.3%

2%
	4.3%

3.8%

3%

3.6%

3.5%

1.4%
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