Revision

Recomendaciones para la actividad deportiva en atletas con
cardiopatias congénitas en el adulto

Aridane Cardenes Ledn’, José Juan Garcia Salvador?’, Clara A. Quintana Casanova'?,
Alfonso Medina Fernandez Aceytuno'’
"Hospital Universitario Dr. Negrin de Gran Canaria. Hospital Perpetuo Socorro.

Recibido: 15.12.2015
Aceptado: 09.03.2016

Palabras clave:
Ejercicio fisico.
Cardiopatias congénitas.
Actividad deportiva.
Competicion.

Key words:

Exercise.

Congenital heart disease.
Sporting activity.
Competition.

Resumen

La seguridad de la actividad fisica y deportiva en pacientes adultos con cardiopatias congénitas alin no esté bien establecida.
Las recomendaciones sobre el ejercicio fisico en estos pacientes suele ser bastante restrictiva sin que haya clara evidencia
para ello, a pesar de que el deporte haya demostrado importantes beneficios cardiovasculares tanto en la poblacion general
como en estos pacientes. La prevalenciay la supervivencia de esta poblacion ha aumentado considerablemente en las ultimas
décadas debido a un diagndstico precoz, una sustancial mejora de las medidas terapéuticas, tanto en técnicas quirdrgicas
como percutaneas, asi como en los cuidados posteriores y un seguimiento clinico estricto a largo plazo. Es por ello que
cada vez es mas frecuente encontrarnos con pacientes asintomaticos con buen grado funcional y con numerosas dudas
sobre sus posibilidades en la practica deportiva. Asi mismo, surgen dudas entre los profesionales a la hora de establecer las
mejores recomendaciones en relacion a la actividad deportiva. En los Ultimos afios ha cobrado especial relevancia el estudio
de los beneficios y la seguridad de este tipo de actividades en este subgrupo de pacientes. Las investigaciones se centran
fundamentalmente en la seqguridad de la actividad fisica en pacientes con cardiopatias congénitas, y el temor a que la practica
de actividad fisica a nivel competitivo pueda aumentar significativamente el riesgo de eventos adversos, especialmente de
eventos arritmicos y muerte subita. En esta revision, analizamos numerosos estudios y las guias de practica clinica actuales,
con el fin de establecer las recomendaciones de actividad fisica, asi como sus restricciones en funcion de los diferentes tipos
de cardiopatias congénitas.

Recommendations for adult sport athletes with congenital heart diseases

Summary

Safety of sport and physical activity in adult patients with congenital heart disease is still not well established. Recommen-
dations on exercise in this subgroup of patients are usually pretty restrictive without having clear evidence for this, even
though sport has shown significant cardiovascular benefits in both the general population and in patients with cardiovascular
problems. Prevalence and survival of this population has increased considerably in recent decades due to early diagnosis, a
substantial improvement in therapeutic measures, both surgical techniques and percutaneous, as well as aftercare and strict
long term clinical monitoring. This is why it is increasingly common to find asymptomatic patients with good performance
status and many doubts about their chances in sports. Doubts among professionals in establishing the best recommenda-
tions in relation to sport also arise. In the last years, it has become particularly relevant the study of the benefits and safety of
these types of activities in this subgroup of patients. Researches focuses mainly on the safety of physical activity in patients
with congenital heart disease, and fear that the practice of physical activity on a competitive level can significantly increase
the risk of adverse events, especially arrhythmic events and sudden death. In this review, we analyzed numerous studies and
current clinical practice guidelines, in order to establish recommendations for physical activity and its restrictions in terms of
the different types of congenital heart disease.
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Introduccion

Hoy en dia, la atencidn clinica de los niflos con cardiopatias con-
génitas, asi como las técnicas quirdrgicas avanzadas, han dado lugar a
un considerable aumento de la supervivencia de pacientes que llegan
ala edad adulta. A pesar de ello, sélo una minoria de los pacientes con
cardiopatias congénitas (19% aproximadamente)' recibe consejos
sobre la actividad fisica recomendada y a menudo se dirige hacia un
estilo de vida sedentario, como resultado de la sobreproteccion y la
incertidumbre en cuanto al tipo y la intensidad de actividades fisicas
que debe realizar. Esto resulta de especial importancia si se considera
latendencia de este tipo de poblaciones al sobrepeso, en comparacion
a la poblacién general, fundamentalmente por la inactividad fisica®.

La participacion en deportes en los adultos con cardiopatias
congénitas se considera un territorio relativamente nuevo y muchos
médicos pueden encontrarse con dificultades en el asesoramiento a
sus pacientes. La preocupacion fundamental se basa en la seguridad
de los pacientes, y el miedo en que la realizacién de deportes a nivel
competitivo pueda aumentar el riesgo de eventos adversos, especial-
mente de arritmias y muerte subita. En este campo, sin embargo, existe
una gran escasez de datos prospectivos y opiniones alin controvertidas.
Asimismo, debemos tener en cuenta que la participacion en las activi-
dades deportivas puede tener efectos beneficiosos sobre la calidad de
vida, la cardiopatia isquémicay la insuficiencia cardiaca®. De ahi que no
debamos limitar, mas de lo indicado, la actividad fisica o recreacional.

Los estudios realizados en pacientes con enfermedades cardiacas
congénitas indican que en la mayorfa de las personas que participan
en programas de entrenamiento y reciben las recomendaciones apro-
piadas, éstos presentan una mejora significativa de su capacidad de
ejercicio y estado psicoldgico. El desafio actual consistiria en asegurar
la participaciéon segura en la actividad fisica regular con el fin de evitar
los efectos perjudiciales asociados con el estilo de vida sedentario. Se
describen en este articulo las recomendaciones de actividad fisica en
funcion de los diferentes tipos de cardiopatias congénitas. A continua-
cion, presentamos una clasificacion de los componentes estaticos y
dindmicos de los deportes mas realizados en la actualidad (Tabla 1)%.

Valvula adrtica bicuspide

La valvula adrtica bicuspide (VAB) es la cardiopatia congénita
mas frecuente en la poblacion general, con una incidencia en torno a
0,5-2,4%, con una mayor prevalencia en el sexo masculino. Esta puede
estar asociada en numerosas ocasiones con ciertas anomalias, como
coartacion de aorta, defectos ventriculares septales u obstruccion al
tracto de salida de ventriculo izquierdo. La prevalencia en deportistas
es alin poco conocida, aunque se describe en la literatura que podria
tener una incidencia similar a la poblacion general’.

Aungue la mayorfa de los casos son esporadicos, se han identificado
una importante carga familiar, con una incidencia de VAB entre el 10-
17% en familiares de primer grado®. Por ello, es importante realizar una
buena anamnesis y un estudio mds profundizado en deportistas con
antecedentes familiares de VAB.

La presencia de vélvula adrtica bicuspide no suele representar un
obstaculo a la hora de iniciar una actividad deportiva; sin embargo, se
desconoce el impacto que el entrenamiento regular de alta intensidad
podria tener en un corazén de deportista. En teorfa, el estrés fisioldgico
del gjercicio intensoy continuado en una vélvula adrtica anormal podria
favorecer su deterioro temprano y la dilatacion de la aorta ascendente’.
Por ello, la identificacion precoz de estos atletas podria ayudar en el
seguimientoy la prevencion de las consecuencias adversas que podria
tener el entrenamiento intenso en dichos portadores.

Esto es particularmente importante si consideramos que la mayoria
de estos atletas suelen estar totalmente asintomaticos, presentando
los primeros sintomas mds alld de los 40 afos. En la mayoria de los
pafses, el protocolo de screening pre-participacion realizado incluye
una adecuada anamnesis y un examen fisico completo, incluyendo la
auscultacion cardiaca.

Sin embargo, si la VAB no se asocia a estenosis o insuficiencia su
diagndstico por la auscultacion es poco probable. De ahi que la rea-
lizacién de un ecocardiograma transtoracico (o ecocardiograma tran-
sesofdgico, que presenta una mayor sensibilidad) sea una herramienta
fundamental para detectar la presencia de VAB, sin embargo, éste no
es realizado de forma rutinaria.

Tabla 1. Clasificacion de los deportes segtin las demandas cardiovasculares (basado en los componentes estaticos y dinamicos combina-

dos) adaptada a los deportes realizados en Espaia.

Deportes Dinamico bajo

Dinamico moderado

Dinamico alto

Estético bajo Billar, Bolos, Golf, Tiro

Estatico moderado
Buceo?®, Hipica®®,
Motociclismo?®

Béisbol, Softbol, Tenis de mesa,
Tenis (dobles), Voleibol

Tiro con arco, Automovilismo*®  Esgrima, Atletismo (saltos),
Patinaje artistico?, Futbol americano®
Rugby?, Atletismo (velocidad)

Badminton, Esqui de fondo (clasico),
Hockey hierba?, Orientacién, Marcha,
Atletismo (fondo), Futbol?, Squash,

Tenis

Baloncesto?, Hockey hielo? Esqui de
fondo (skating), Atletismo (medio fondo)
Natacién, Balonmano

Natacion sincronizada®, Surfa®

Atletismo (lanzamientos)
Gimnasia®®, Kérate/Judo® Lucha?
Vela, Escalada®?

Esqui acuatico®?, Halterofilia*®
Windsurfa®

Estético alto

Culturismo?®

Boxeo®
Piragliismo, Ciclismo?®, Atletismo
(decatldn), Patinaje de velocidad, Remo

*peligro de colisién corporal; °riesgo incrementado en caso de que ocurra un sincope.
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Las complicaciones mas frecuentemente asociados a laVAB son: la
estenosis adrtica (15-51%), la insuficiencia adrtica (7%), la endocarditis
(5%) y la diseccion adrtica (4-5%)°%.

La vélvula adrtica bicuspide es considerada ademds una causa
independiente de dilatacion adrtica. Dada la alta prevalencia de VAB
en la poblacion general, ésta representarfa la etiologia mas comun de
dilatacion adrtica y, eventualmente, diseccion. En casos de VAB con
coexistencia de dilatacion de aorta ascendente, el ejercicio fisico intenso
podria desencadenar un riesgo significativo de diseccion adrtica o ruptu-
ra, especialmente durante ejercicios isométricos. De hecho, durante fases
de altaintensidad de competicion, podria inducirse hipertension arterial
significativa, lo cual favoreceria la aparicion de dichas complicaciones.

La presencia de VAB aumenta significativamente el riesgo de disec-
cion, especialmente en pacientes jovenes y previamente asintomaticos.
Este riesgo se incrementa considerablemente cuando el didmetro
aortico es mayor a 50 mm y en presencia de HTA concomitante.

Segun las Guias de Practica clinica de la Sociedad Espafiola de
Cardiologia sobre la actividad fisica en el cardidpata, en la evaluacion de
dicha enfermedad es preciso la realizacion de en ECG y un ecocardiogra-
ma para determinar la severidad de la valvulopatfa. En casos de estenosis
aodrtica, distinguimos entre las formas leves (< 20 mmHg), moderadas
(21-49 mmHg) y severas (>50 mmHg), basdndose en el gradiente pico
sistélico medido por doppler ecocardiografico®.

Asimismo, se recomienda a cualquier persona con VAB que desee
practicar deporte de competicion, que es preciso realizar previo al inicio
dela actividad fisica una prueba de esfuerzoy un holter para mejor estra-
tificacion de riesgo y definiradecuadamente la intensidad del ejercicio.

Prescripcion de actividad fisica y deportiva en estenosis
aodrtica:
— Leves:no limitacién en actividad fisica ni deportes de competicion.
— Moderadas:

- Actividad fisica: poco intensa: permitida. Intensa: prohibida.

- Deportes de competicion: Poco intenso: permitido con baja
carga estdtica y baja o moderada carga dindmica y con carga
estatica moderada y baja carga dindmica. Intenso: prohibido.

— Severas:
- Actividad fisica: poco intensa: permitida. Intensa: prohibida.
- Deportes de competicion: prohibido.

Prescripcion de actividad fisica y deportiva en insuficiencia
aodrtica:
— Leves:no limitacion en actividad fisica ni deportes de competicion.
— Leve-moderada: con ECG normal sin dilatacion de VI:
- Actividad fisica: sin limitacion.
- Deportes de competicién: poco intenso: permitido. Intenso
permitido si prueba de esfuerzo normal.
— Moderada-grave, con alteracion en ECG y dilatacion de VI:

- Actividad fisica: poco intensa: permitida. Intensa: prohibida.

- Deportes de competicion: prohibido.

La ergometria se recomienda en pacientes asintomaticos que de-
sean practicar deportes de competicién. Estos atletas, aunque presentan
muy baja incidencia de muerte subita, podrian presentarse sobre todo
en casos muy graves en relacion a isquemia inducida con el ejercicio;

en éstos obviamente estaria contraindicada la prueba de esfuerzo. En
pacientes en los que se ha realizado reparacién valvular eficaz, quedando
sin gradiente residual o con gradiente minimo, debe esperarse al menos
3 meses tras la valvuloplastia percutdnea o 6 meses tras la cirugia, para
realizar de nuevo actividades deportivas.

La presencia de al menos uno de los siguientes criterios podria
considerarse asociado a aumento de riesgo cardiovascular en pacientes
con valvula adrtica bicuspide':

— Gradiente sistolico adrtico > 20 mmHg.

— Dilatacion rafz adrtica (diametro >40 mm).

— Insuficiencia adrtica moderada-severa.

— Dilatacion VI (DTDVI 60 mm) en asociacion con sintomas (sincopes,
palpitaciones prolongadas) o arritmias, como taquicardia supra-
ventricular o ventricular documentadas en ECG o monitorizacion
electrocardiogréfica.

En un estudio realizado por el Instituto Nacional de Medicina
del Deporte en Roma en 2006'%, evaluaron a 8000 pacientes entre
los cuales 81 de ellos presentaban VAB. En dicho estudio, atletas con
ninguno de los criterios descritos previamente fueron englobados en
un grupo de bajo riesgo, y considerados aptos para la competicion. Sin
embargo, los pacientes que presentaban al menos un criterio de riesgo,
se desestimaron para la realizacion tanto de entrenamiento como de
competicion. En el sequimiento a 13 afos de los pacientes con bajo
riesgo (se excluyeron del seguimiento pacientes de alto riesgo), un
12% presentaron algun tipo de complicacién (dilatacion de raiz aor-
tica, incremento del gradiente, eventos arritmicos...) y pasaron a ser
considerados deportistas de alto riesgo. En conclusion, dicho estudio
viene a demostrar la importancia de realizar un seguimiento estricto
en estos pacientes, asi como su elevada probabilidad de presentar una
evolucion clinica desfavorable.

El curso clinico y prondstico de los deportistas portadores de val-
vula adrtica bicuspide sigue siendo incierto hoy en dia. Sin embargo,
numerosos estudios sugieren que en atletas de competicion, laVAB no
deberia ser considerado simplemente una variante de la normalidad,
sino que podria estar asociado con empeoramiento de la morfologia y
funcionalidad de la valvula, asi como empeoramiento clinico.

Dada la alta prevalencia de patologia valvular adrtica y los riesgos
potenciales que esto conlleva en deportistas sometidos a gran activi-
dad deportiva, se recomienda incrementar el estudio cardiovascular
pre-participacion para la identificacion y adecuada estratificacion en
atletas con VAB. Se podria afirmar que la practica deportiva a alto nivel
no serfa responsable por si misma del empeoramiento de esta patologia;
no obstante, algunos resultados han demostrado que el entrenamiento
a largo plazo podria estar asociado en ciertos individuos con empeo-
ramiento progresivo de la valvulopatia, dilatacion de raiz adrtica y la
aparicién de sintomas clinicos.

Cortocircuitos izquierda-derecha

Comunicacion interauricular (CIA) e interventricular (CIV)

Los defectos mas frecuentes con cortocircuito (shunt) izquierda-
derecha son la CIA, la CIV y el ductus arterioso persistente. En dichas
patologias, pasa sangre arterial oxigenada al lado venoso, ocasionando
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una sobrecarga de volumen de las cavidades por las que pasa el exceso
de sangre, incluyendo los pulmones, pudiendo producir ademas hiper-
tension pulmonar (HTP) significativa.

Su diagnéstico se basa en la clinica, la radiografia de térax, el elec-
trocardiograma y la ecocardiografia. Pueden estimarse tanto la presién
pulmonar como el cortocircuito (relacion flujo pulmonar /sistémico
(Qp/Qs) mediante el ecocardiograma; sin embargo, estas medidas se
determinaran de manera mas adecuada mediante la realizacion de un
cateterismo, si éste se considerase necesario.

Enrelacion alas comunicaciones interauriculares (CIAs), la mayorfa
de los pacientes quedan asintomaticos hasta la edad adulta. Sin em-
bargo, una gran parte de ellos desarrollan sintomas a partir de la cuarta
década: disminucion de la capacidad funcional, disnea en relacién con
los esfuerzos, palpitaciones, fallo cardiaco derecho... En ocasiones,
podemos encontrarnos casos de hipertension pulmonar secundaria a
sobrecarga de cavidades derechas, especialmente en pacientes mayores
0 en shunts que han pasado desapercibido durante mucho tiempo.

En cuanto a la realizaciéon de ejercicio, no se establece una clara res-
triccion en pacientes asintomaticos antes o tras la intervencion, siempre
y cuando no presenten hipertension pulmonar, arritmias importantes, o
disfuncién ventricular derecha. En pacientes con hipertension pulmonar
severa o sindrome de Eisenmenger (inversiéon del cortocircuito), debe
limitarse la actividad fisica a deportes recreacionales de intensidad
media-baja’’.

En los defectos septales ventriculares, existen restricciones simila-
res a las descritas previamente en los defectos auriculares. No existen
limitaciones en pacientes después del cierre de dicho shunt con CIV
restrictivas de pequefo tamano, sin HTP, arritmias o disfuncién ventri-
cular derecha. Pacientes con HTP deben limitarse por si mismos con
actividades o deportes de baja-moderada intensidad con fines lidicos.

Actividad fisica y deportiva en los defectos con
cortocircuitos izquierda-derecha

— Pequenos o moderados (Qp/Qs<2) con presion pulmonar normal:

- Actividad fisica: sin limitacion.

- Deportes de competicion: sin limitacion.

— Grandes (Qp/Qs >2): con presion pulmonar normal o ligeramente
elevada:

- Actividad fisica: sin limitacion.

- Deportes de competicion: Poco intenso: permitidos los deportes

con baja carga estatica y dindamica. Intenso: prohibido.
— Con hipertension pulmonar:

- Actividad fisica: Poco intensa: permitida. Intensa: prohibida.

- Deportes de competicion: Poco intenso: permitido si prueba de

esfuerzo normal. Intenso: prohibido.

- Ambos prohibidos si sindrome de Eissenmenger.

Tras la correccién de los defectos septales interatriales e interventri-
culares (puede realizarse tanto por cirugia convencional como de forma
percutdnea), deben seguirse unas recomendaciones guiadas especial-
mente por la presencia de defecto residual, asi como de hipertension
pulmonar. Ademas, debemos tener en cuenta otras posibles manifes-
taciones limitantes para el ejercicio, como pueden ser la aparicion de
arritmias y de disfuncion ventricular. Se recomienda diferir la actividad
deportiva en estos pacientes al menos 6 meses tras la intervencion'.

En general, en los defectos residuales leves, no se establecen
limitaciones para el ejercicio fisico o el deporte de competicion. Sin
embargo, en los defectos moderados-graves estarfa contraindicado el
deporte intenso, permitiendo realizarse deportes de baja intensidad.
Asimismo, se recomienda la realizacion de una ergometria en aquellos
pacientes que pasados 6 meses tras la intervencion, persisten con
evidencias de hipertension arterial pulmonar, arritmias sintomaticas o
disfuncion ventricular.

Ductus arterioso persistente

El ductus arterioso persistente (DAP) se define como la comunica-
cion persistente entre la arteria pulmonar (predominantemente la arteria
pulmonarizquierda a nivel proximal) y la aorta descendente (justo distal
a la salida de la subclavia izquierda). En numerosas ocasiones, puede
estar asociado a otras cardiopatias congénitas; sin embargo, en la edad
adulta, la presencia de DAP suele ser un hallazgo cardiaco aislado.

La mayoria de los pacientes que presentan esta patologia suelen
encontrarse totalmente asintomaticos, con ductus de pequeno tamafio
sin afectacion de cavidades ni hipertensién pulmonar significativa. No
obstante, en algunas ocasiones pueden presentar afectacion secundaria
a dicho shunt: sobrecarga de cavidades izquierdas, con dilataciéon o
disfuncién ventricular concomitantes, hipertensién pulmonar, fisiologia
de Eisenmenger... Existe ademas un riesgo potencial de endarteritis,
aunque éste parece ser escaso. La formacién de aneurismas a nivel del
ductus es una complicacion muy rara, y podria comprimir el drbol co-
ronario izquierdo. El diagndstico de sospecha suele realizarse mediante
ecocardiograffa, aunque se recomienda solicitar un TAC o RM cardfaca
para establecer el diagndstico de confirmacién, y cuantificar y definir
de manera més precisa la anatomia del ductus.

En cuanto a la realizaciéon de actividad deportiva, no se establecen
restricciones en pacientes asintomaticos antes o después de la inter-
vencién; Unicamente se limita la actividad a la realizacion de deportes
de intensidad baja cuando presenten hipertension pulmonar’.

Foramen oval permeable

La persistencia del foramen oval permeable (FOP) en adultos es
un hallazgo comun, con una prevalencia aproximada del 25% en la
poblacién general. En la mayorfa de los casos, la presencia de FOP es un
hallazgo casual sin repercusiones clinicas; sin embargo han sido descri-
tos frecuentemente en la literatura la asociacion del FOP con cuadros
clinicos como accidentes cerebrovasculares embdlicos, el sindrome
platipnea-ortodesoxia, la embolia gaseosa, o las migrafas.

En cuanto a los deportistas, debemos hacer especial hincapié en
los buceadores, que pueden presentar complicaciones importantes,
como las embolias gaseosas. El sindrome de descompresion es un
término empleado para denominar a la embolia gaseosa producida
especialmente en los buceadores y los pilotos debida a una disminucién
brusca de la presion atmosférica, que produce una disminucion de la
solubilidad de los gases y la posible liberacion de estas burbujas de gas
dentro del torrente sanguineo'®.

El diagndstico de FOP se basa en la realizacion de ecocardiograma
transtoracico con/sin burbujas y el ecocardiograma transesofagico.
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En cuanto al tratamiento de eleccion en el FOP, éste no esta aun hoy
en dia bien definido, no existiendo recomendaciones especificas en
los atletas en relacion a la poblacion general portadores de FOP. Sin
embargo, hay unas situaciones clinicas especificas, como el ictus crip-
togénico recurrente en un paciente joven (< 55 afos) con evidencia
de trombosis venosa 0 anatomfas de alto riesgo, en las que el cierre
percutaneo podria estar justificado’. Igualmente, el abordaje percu-
taneo se ha convertido en el tratamiento de eleccion en los pacientes
que presentan el sindrome platipnea-ortodesoxia y precisan el cierre
del defecto interauricular'®. En estos pacientes, el cierre del shunt de
manera percutdnea ha demostrado su seguridad y eficacia con una
tasa de éxito en torno al 86-100%".

Coartacion de aorta

La coartacion de aorta es una de las cardiopatias congénitas mas
frecuentes, supone entre el 5y el 8% de los defectos congénitos cardia-
cos. En ocasiones puede tratarse de un defecto aislado, aunque en mas
de un 60% de los casos presentan algun tipo de patologia concomitante:
vélvula adrtica bictspide (30-40%), estenosis subvalvular o supravalvular
adrtica, cardiopatias congénitas complejas o Sindrome de Turner.

El diagnostico de coartacion se define como estrechamiento del
calibre intraluminal que causa una obstruccion al flujo adrtico. En la
mayorfa de los casos, la zona de coartacion suele estar localizada en la
aorta toracica descendente distal a la salida de la subclavia izquierda,
con diferente grado de extension y, en algunos casos se asocia a hipo-
plasia del arco adrtico. Debe sospecharse el diagnéstico de coartacion
en paciente jévenes con hipertension refractaria y debilidad o ausencia
de pulsos a nivel de los miembros inferiores.

Para el diagndstico y seguimiento de la coartacion de aorta, es
imprescindible una buenaanamnesis asi como un electrocardiograma,
un ecocardiograma y, en ocasiones, una ergometria. Sin embargo, la
realizacién de unTAC o RM de térax es la herramienta fundamental para
establecer el diagndstico definitivo en este tipo de patologias. Cuando
la coartacion es leve, se puede practicar todo tipo de actividades fisicas
o deportivas. En cambio, cuando dicha coartacion es significativa o la
prueba de esfuerzo demuestra la presencia de hipertensién arterial
sistémica grave en relacion con el ejercicio, sélo se podran realizar
actividades deportivas con bajo componente estatico y dindmico®.

La correccion anatémica puede realizarse por cirugfa convencional
o de forma percuténea, con dilatacién y posterior implante de un stent
a nivel de la coartacion. Tras la intervencion, la actividad deportiva de-
pendera de la presencia de gradiente residual. Se recomienda diferir el
inicio de la actividad deportiva unos 6 meses aproximadamente tras la
intervencién. Deben evitarse durante el primer afo tras cirugfa aquellos
deportes con carga estética alta y los deportes de contacto. Tras el pri-
mer afo, estan permitidos la realizacion de cualquier tipo de deporte,
excepto la halterofilia. Sin embargo, si persiste como lesion residual
una zona aneurismatica o dilatacion adrtica, se restringira el ejercicio a
aquellos con bajo componente estético y dindmico.

Actividad fisica y deportiva en la coartacién de aorta

— Gradiente basal entre 10y 20 mmHg :
- Actividad fisica: sin limitacion.

- Deportes de competicion: poco intenso: permitido. Intenso:
permitido si ergometria normal.
— Gradiente basal superior a 20 mmHg:

- Actividad fisica: poco intensa: permitida. Intensa: permitida con

bajo componente estatico y dinamico.

- Deportes de competicion: permitido con bajo componente

estatico y dindmico.
— Gradiente basal superior a 50 mmHg:

- Actividad fisica: poco intensa: permitida. Intensa: prohibida.

- Deportes de competicién: prohibida.

En conclusion, los pacientes sin obstruccion residual que estan
normotensos tanto en reposo como durante el ejercicio, pueden realizar
actividad deportiva sin restriccion, excepto en deportes con gran com-
ponente estatico. En cambio, pacientes con HTA, obstruccién residual
significativa u otras complicaciones, deben evitar ejercicios isométricos
de alta intensidad en proporcion a la severidad de su patologia'.

Sindrome de Marfan

El sindrome de Marfan es una enfermedad hereditaria autosémica
dominante que genera una alteracion del tejido conectivo, produciendo
afectacion a varios niveles: cardiovascular, ocular, musculoesquelético
o pulmonar. Presenta una prevalencia estimada en torno a 1 de cada
5.000 recién nacidos vivos?'.

Las manifestaciones cardiovasculares presentan un interés particu-
lar porque conllevan un alto riesgo de muerte subita en individuos con
esta condicion. Las manifestaciones més frecuentes son la dilatacion de
raizadrtica, el prolapso valvular mitral, la coartacion de aorta o la CIA. Por
otro lado, el hallazgo mas temible es el aneurisma o la diseccién adrtica.

Aproximadamente, el 60% de los pacientes con sindrome de Mar-
fan presentan dilatacién de la raiz adrtica, predominantente en el sexo
masculino. En general, el tratamiento médico en estos pacientes se
basa en evitar la dilatacion de la raiz adrtica y la diseccién tratando de
reducir la presién arterial y el inotropismo cardiaco. El tratamiento con
beta-blogueantes? ha sido ampliamente recomendado en numerosos
estudios con el fin de evitar la dilatacion progresiva de la aorta. Ademas,
estudios recientes han profundizado en el uso de ARA Il (antagonistas
de los receptores de la angiotensina Il) para antagonizar la sefalizacion
TGF-B, que se ha visto implicada en la dilatacion de la raiz adrtica en el
sindrome de Marfan?.

Actualmente se usan los criterios revisados de Ghent para el diag-
nostico del sindrome de Marfan (Tabla 2)*. Las herramientas fundamen-
tales en la valoracién de la afectacion cardiovascular son la realizacion
del ecocardiograma transtoracico y el TAC/RM de térax. Los pacientes
estables requieren revision anual con ecocardiograma. Se recomienda
la realizacion de TAC/RM cada 5 afios si no existe dilatacion adrtica; y
en caso de aneurisma o dilatacion adrtica, deberfan repetirse dichas
pruebas de imagen con periodicidad anual®.

Dada la mayor vulnerabilidad que presentan los pacientes con
esta enfermedad, los limites para la intervencién y manejo quirdrgico
son diferentes a los de la poblacion general. En cuanto a la reparacion
quirdrgica, segun las gufas europeas de 2014 sobre el diagndstico y
tratamiento de la patologia de la aorta®, la cirugfa estd recomendada
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Tabla 2. Criterios diagnoésticos de la nosologia de Gante para el diagnéstico de Sindrome de Marfan.

Organo/Sistema Requisitos para la clasificacion de criterio mayor Requisitos para la afectacion de 6rgano/sistema
Esquelético Al menos cuatro de los siguientes: Al menos dos hallazgos para criterio mayor, o una de
1. Pectus carinatum esa lista y dos de los siguientes criterios menores:
2. Pectus excavatum que requiere cirugia 1. Pectus excavatum de moderada severidad
3. Ratio entre segmentos reducido o ratio envergadura y 2. Hiperlaxitud articular
estatura elevado (<1,05) 3. Paladar con arco pronunciado o aglomeracion dental
4. Signos del pulgar y mufieca positivos 4. Apariencia facial caracteristica (dolicocefalia, hipopla-
5. Escoliosis (20°) o espondilolistesis sia malar, enoftalmos, retrognatia, fisura palpebral baja)
6. Extension del codo reducida (<170°)
7. Desplazamiento medial del maléolo interno causando
pie plano.
8. Protusién acetabular
Ocular Ectopia lentis Al menos dos de los siguientes criterios menores:

1. Cérnea anormalmente aplanada

2. Aumento de la longitud axial del globo ocular

3. Hipoplasia del iris o de musculo ciliar, provocando
miosis reducida

Cardiovascular Al menos uno de los siguientes:

Al menos uno de los siguientes criterios menores:

1. Dilatacion de la aorta ascendente con o sin regurgitacion, 1. Prolapso de la valvula mitral, con o sin regurgitacién

afectando a los senos de Valsava
2. Diseccion de la aorta ascendente

2. Dilatacion de la arteria pulmonar, en ausencia de este-
nosis u otra causa en individuos menores de 40 afios

4. Dilatacion o diseccion de la aorta toracica descenden-
te o abdominal en menores de 50 afios

Pulmonar Ninguno

Al menos uno de los siguientes criterios menores:
1. Neumotdrax espontaneo
2. Bullas apicales

Tegumentos Ninguno

Al menos uno de los siguientes criterios menores:

1. Estrias marcadas en ausencia de variaciones pondera-
les importantes, embarazo o estrés repetido

2. Hernia recurrente o incisional

Dura Ectasia dural lumbosacra

Ninguna

Para el diagnostico de Sindrome de Marfan en pacientes sin antecedentes familiares de enfermedad deben estar involucrados dos 6rganos/sistemas que retinan criterios y al menos la afectacion de
un tercer érgano/sistema. En pacientes con historia familiar de Sindrome de Marfan sélo se requiere un criterio mayor, con datos que sugieran afectacion de un segundo sistema (De Paepe, et al).

para pacientes con sindrome de Marfan y didmetro adrtico méximo
mayor o igual a 50 mm, o bien de 45 mm si existen factores de riesgo,
como antecedente familiar de diseccidn, crecimiento > 3 mm/ano (en
varios examenes utilizando la misma técnica y con confirmacién en
otra), regurgitacion adrtica grave o intencion de gestar. Los pacientes
con manifestaciones marfanoides por enfermedad del tejido conectivo,
sin criterios de Marfan completos, han de ser tratados como pacientes
con Marfan.

En relacién a la participacion de atletas con sindrome de Marfan,
la consideracién mas importante es la deteccion precoz de atletas con
esta condicion. Atletas con fenotipo marfanoide o con antecedentes
familiares deberfan ser inmediatamente examinados a descartar dicha
patologia previamente a iniciar la actividad deportiva. Se recomienda
adoptar estrategias de screening mas agresivas en deportes que tipi-
camente envuelven atletas con este perfil especifico y cierto habito
marfanoide, como pueden ser el baloncesto y el voleibol. La prevalencia
de sindrome de Marfan suele ser mas alta en esta poblacién, porlo que
el screening en estos grupos de alto riesgo podria mejorar la deteccién

precoz de dicha patologia y evitar la progresiéon de la enfermedad en
estos deportistas?’.

Hoy en dia, se establecen restricciones importantes en la actividad
fisica en los pacientes con sindrome de Marfan. Por ejemplo, las acti-
vidades que implican colisiones o deportes de contacto intensos, son
considerados especialmente de alto riesgo para estos individuos, dado
la susceptibilidad cardiovascular y esquelética que éstos presentan.
Asimismo, los deportistas portadores de este sindrome no deberian
realizar actividades de alto riesgo o al menos deben intentar minimizar
exponerse a este tipo de actividades.

En relacion con las recomendaciones actuales, se deben prohibir
los ejercicios isométricos a los atletas con sindrome de Marfan, dado los
efectos hemodindmicos perjudiciales en la tension de la pared adrtica,
que producen un incremento importante del riesgo de disecciéon o
rotura adrtica. Segun se establecié en la 36° Conferencia de Bethseda®,
estos atletas Unicamente deberian participar en actividades de baja
intensidad y de bajo componente dindmico y estético (tales como
senderismo, bolos, golf, etc.)
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Anomalias coronarias congénitas

Las anomalfas coronarias congénitas presentan importantes
implicaciones para los atletas. Dichas anomalfas han sido descritas
aproximadamente en el 1% de la poblacién general®. Esta incidencia
suele verse infraestimada, dado que la mayoria de los casos cursan de
manera asintomatica y su condicion puede ser indetectable. Ademas,
aun no ha sido aclarada si la incidencia de anomalfas coronarias en
los atletas es diferente a la de la poblacion general; sin embargo en la
actualidad, se encuentran en marcha numerosos estudios basados en
screening y autopsias, que pretenden confirmar si dicha prevalencia en
atletas es mayor que en la poblacion general.

Enuna revision reciente de anomalfas coronarias, los investigadores
clasificaron estas anomalias en cuatro grupos diferentes:

— anomalfas de origen y trayecto,

— anomalfas de anatomfa arterial coronaria intrinseca,
— anomalfas de terminacion coronaria y

— anomalia de los vasos anastomoticos®.

Se ha empleado numerosas modalidades de imagen para el
diagndstico de anomalias coronarias, incluyendo angiografia coronaria
convencional, ecocardiograma transtoracico, tranesofagico, TAC multi-
corte y RM térax. Dicho grupo de enfermedades ha sido diagnosticado
frecuentemente mediante coronariograffa; sin embargo, aunque esta
técnica es efectiva a la hora de detectar origenes y trayectos finales
de las arterias coronarias; se encuentra limitada dado que no permite
visualizar la orientaciéon espacial de las arterias coronarias en relacion
a otras estructuras intratoracicas implicadas en las anomalias arteriales
coronarias.

Laimportancia del diagnostico de esta patologia en atletas se basa
especialmente en el aumento significativo de riesgo de muerte subita
derivado de esta condicion. En el Reino Unido, se trata de la segunda
causa mas frecuente de muerte subita en atletas®'. En ocasiones, pueden
dar lugar a muerte subita como primera manifestacién del proceso en
los deportistas, sin haber presentado previamente episodios de angor
con el esfuerzo ni otra sintomatologfa.

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda en el seno de
Valsalva derecho y el origen anémalo de la arteria coronaria derecha
en el seno coronario izquierdo son las anomalias coronarias mas fre-
cuentemente asociadas con riesgo de muerte subita en los deportistas.
Aungue en menor incidencia, la presencia de una arteria coronaria
Unica ha sido asociada también con riesgo elevado de muerte subita
durante el gjercicio.

El mecanismo general de muerte en estos atletas se produce a
través de laisquemia coronariay las arritmias ventriculares. Sin embargo,
el mecanismo preciso de esta patologifa es aun desconocido y puede
ser diferente dependiendo de la anomalia estructural.

Como hemos comentado anteriormente, la preocupacion principal
en el diagndstico y seguimiento de las anomalias coronarias se basa en
la condicion del riesgo elevado de muerte subita. De acuerdo con las
recomendaciones en la 26° Conferencia de Bethseda, la deteccion de
estas anormalidades debe implicar la exclusiéon de la participaciéon en
cualquier deporte de competicion, aunque el tratamiento quirdrgico
(si éste fuera posible), disminuye de manera significativa el riesgo de
muerte subita. Asimismo, la participacion en actividad deportiva podria

ser permitida a partir de seis meses tras la cirugia siempre que se haya
realizado previamente un test de esfuerzo maximal sin objetivarse
induccién de isquemia®.

En conclusion, las recomendaciones basicas para atletas con ano-
malfas coronarias son la no participacion en deportes de competicion
a menos que se realice reparacion o intervenciéon quirdrgica. En los
tipos mas comunes de anomalfas coronarias descritos previamente,
suele realizarse escision y reimplantacion que implica la recolocacion
de las arterias coronarias en los senos apropiados de Valsalva. En casos
donde las anomalias coronarias cursen con un trayecto intramural entre
la arteria pulmonary la aorta, puede realizarse el implante de un stent
intracoronario para el tratamiento de dicha anomalia®. Puede realizarse
ademas el implante de by-pass aortocoronarios, aunque dado el riesgo
asociado a estos procedimientos, no suele ser recomendado de rutina
en atletas jovenes en activo.

En el momento actual, los estudios preliminares muestras una evi-
dencia prometedora en la eficacia de estas técnicas. Se han descrito en
la literatura una serie importante de casos que demuestran en pacientes
post-operados la ausencia de signos de isquemia durante el ejercicio
basado en sintomas, electrocardiograma basal y test de esfuerzos en
un seguimiento a 2 afos desde la intervencion quirdrgica. Asimismo,
hoy en dia se sigue insistiendo en confirmar la eficacia de estos proce-
dimientos en proteger a los atletas de presentar un riesgo elevado de
muerte subita en un seguimiento a largo plazo.

Cardiopatias congénitas ciandticas

En general, los pacientes con cardiopatias congénitas cianoticas
presentan diversos grados de desaturacién arterial e intolerancia al ejer-
cicio que hacen poco probable que puedan participar en cualquier tipo
de actividad deportiva. No obstante, en el caso de presentar capacidad
para realizar ejercicio fisico, solo estarfan indicados aquellos deportes con
baja carga estatica y dindmica, teniendo en cuenta que con el esfuerzo
aumentarfa ain mas la hipoxemia en relacion con condiciones basales.

En los casos paliados, en los que persiste un aumento del flujo
pulmonar, es frecuente que exista cierto grado de desaturacion arterial,
por lo que Unicamente podrian realizarse ejercicios con bajo compo-
nente estatico y dindmico, siempre y cuando el paciente se encuentre
asintomaticoy la hipoxemia sea ligera. En casos dudosos, especialmente
cuando se trate de actividades deportivas ligeras, estarfa indicada la
realizacion de una prueba de esfuerzo para analizar la desaturacion
con el gjercicio. A continuacion, vamos a describir las recomendaciones
de la actividad deportiva en algunas de las cardiopatias congénitas
cianoticas mas frecuentes.

Tetralogia de Fallot

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita mas comun
después de un ano de vida, con una incidencia aproximadamente en
torno al 10% de estas cardiopatias. El diagndstico de esta patologia
consiste en la asociacién de estos cuatro elementos: estenosis pul-
monar infundibular (obstruccién en el tracto de salida de ventriculo
derecho), comunicacion interventricular, dextraposicion de la aorta
ascendente (aorta cabalgante) e hipertrofia ventricular derecha. En
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ocasiones, estos pacientes pueden presentar ademas comunicacion
interauricular asociada.

L.a mayoria de estos pacientes requieren tratamiento quirdrgico en
los primeros afios de vida. Dicha tratamiento tiene dos vertientes, una
de ellas paliativa y la otra, correctiva. El primero consiste en la realizacion
de una fistula de Blalock-Taussig (sistémico-pulmonar) que comunica a
la arteria subclavia derecha con la arteria pulmonar derecha y de esta
forma mejorar la oxigenacion. El tratamiento correctivo es mas emplea-
dohoyendiay se basa principalmente en desobstruir el tracto de salida
del ventriculo derecho, cerrar el defecto interventricular con parche de
Dacron y realizar una correcta alineacion de la aorta.

En principio, no existen restricciones para la actividad deportiva
en aquellos pacientes asintoméaticos con buena capacidad funcional.
Por otro lado, aquellos pacientes con alto riesgo de arritmias o muerte
subita (han sido descrito numerosos casos de muerte subita en pa-
cientes con dicha patologia) o que presentan otras complicaciones,
como la disfuncion biventricular, la insuficiencia pulmonar residual
significativa o la patologfa avanzada de la aorta ascendente deberfan
limitar su actividad deportiva a ejercicios con bajo componente estatico
y dindmico, asi como evitar ejercicios isométricos*. Previo a ello, sera
necesario evaluar al paciente con electrocardiograma, ecocardiograma,
holter y prueba de esfuerzo.

Transposicion de grandes arterias

La transposicién de grandes arterias supone el 5% de las cardio-
patfas congénitas ciandticas y se caracteriza por una discordancia
ventriculo-arterial: el ventriculo derecho se comunica con la aorta,
mientras que el ventriculo izquierdo lo hace con la arteria pulmonar.
Cuando existe ademas discordancia auriculoventricular, hablamos de
una transposicion de grandes arterias corregida congénitamente. Si
no existen otras malformaciones cardiacas asociadas, se trata de una
transposicion simple; mientras que las transposiciones complejas suelen
presentar diversos tipos de malformaciones asociadas: comunicacion
interventricular, obstruccion al tracto de salida, coartacion de aorta. ..
La mayoria de los adultos son vistos tras haber sido sometidos a inter-
venciones quirdrgicas durante la infancia.

En cuanto a la realizacion de actividad deportiva, aquellos pacien-
tes con excelente capacidad hemodindmica podrian realizar ejercicio
regularmente, intentando evitar actividades de intensidad extrema.
Sin embargo, los pacientes que presenten peor capacidad funcional
deben limitar su actividad deportiva, evitando deportes de contacto y
de alta carga; debe aconsejarse en ellos la realizacion de actividad fisica
regular de baja-media intensidad. Los portadores de esta patologfa con
sintomas o historia de arritmias previas deberian ser exhaustivamente
analizados de manera individual, dado el elevado riesgo de arritmias
inducidas con el ejercicio. Por ello, se recomienda en estos pacientes la
realizacion de un test de esfuerzo, asi como la realizacion de un holter
y ecocardiograma transtoracico®.

En los casos de transposicion de las grandes arterias corregidos
fisiolégicamente con las técnicas quirdrgicas de Mustard o Senning,
dado que el ventriculo sistémico morfolégicamente derecho desarrolla
disfuncion ventricular significativa a largo plazo se aconsejan los de-

portes con bajo componente estatico y dindmico. De todas formas, se
deberd individualizaren cada caso dependiendo del grado de disfuncion
del ventriculo sistémico.

La reparaciéon anatémica de la D-transposicion de grandes arterias
(operacion de Jatene), se ha convertido en el procedimiento de eleccion
en la correccion quirdrgica. Dado que con esta cirugia se recupera una
anatomia normal, los pacientes pueden realizar en principio todo tipo
de deportes siempre y cuando se demuestre que presentan una éptima
situacion hemodinamica y que no existen lesiones residuales en el lugar
de las anastomosis®®. Igualmente, debido a la diversidad de la anatomia
de las arterias coronarias en laTGA, y la necesidad de reubicacién de las
mismas en la operacion de Jatene siempre debemos valorar la aparicion
de isquemia coronaria en estos pacientes. No obstante, se recomienda
abstenerse de aquellos ejercicios con carga estatica alta, que pueden
incrementar significativamente la presion arterial.

Pacientes tras la cirugia de Fontan

Los pacientes con corazén funcionalmente univentricular son
sometidos a una serie de intervenciones encaminadas a dirigir pasi-
vamente el flujo de las venas sistémicas hacia la circulacién pulmonar,
dejando el ventriculo Unico para impulsar la circulacion sistémica, lo
que se conoce como situacion o fisiologia de Fontan.

Tras la correccién tipo Fontdn para el corazén univentricular o
cardiopatias complejas, es frecuente que persista cierto grado de into-
lerancia al ejercicio, asi como la aparicion de arritmias precoces o tardias.
Unicamente los pacientes con funcion ventricular normal, ausencia de
hipoxemia, ausencia de arritmias y buena tolerancia al ejercicio de-
mostrada mediante una prueba de esfuerzo, podran realizar ejercicios
con baja carga estatica y dindmica, no aconsejandose los demas. En
general, debe recomendarse a estos pacientes Unicamente limitarse a
la realizacion de deportes con objetivo recreacional®’.

Actividad fisica y deportiva en las cardiopatias congénitas
ciandticas
— No corregidas:
- Deportes de competicion: prohibido.
- Actividad fisica: Poco intensa: permitida con bajo componente
estdtico y dindmico. Intensa: prohibida.
— Corregidas:
- Deportes de competicién: poco intenso: permitido si ergometria
normal y paciente asintomatico. Intenso: prohibido.
- Actividad fisica: poco intensa: permitido si paciente asintomatico
e hipoxemia ligera. Intensa: prohibida.

Anomalia de Ebstein

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia congénita poco frecuen-
te, caracterizada por una malformacién y apicalizacion de los diferentes
velos de la vélvula tricUspide. El desplazamiento apical de la vélvula
trictspide implica que la porcion derecha del corazén esté constituida
basicamente por auricula derecha, una porcion atrializada de ventricu-
lo derecho vy la regioén residual de ventriculo derecho, generalmente
normofuncionante. Es frecuente encontrar en estos pacientes una
insuficiencia tricuspidea, que en ocasiones puede resultar significativa.
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Las asociaciones mas frecuentes que suelen objetivarse en los
pacientes con esta anomalfa son: comunicacion interauricular (especial-
mente CIA tipo ostium secundum y foramen oval permeable) y presencia
de vias accesorias, dado que muchos de estos pacientes presentan el
sindrome de Wolf Parkinson White®,

En cuanto a larealizacion de actividad deportiva, los pacientes por-
tadores de esta malformacién que no presentan anomalias residuales,
pueden realizar ejercicio fisico sin restriccion, excepto para deportes
de alta carga estatica a nivel de competicion. Sin embargo, pacientes
que cursan con complicaciones cardiolégicas, como insuficiencia
tricuspidea moderada-severa, shunt, disfuncién ventricular derecha o
arritmias, deben evitar ejercicios isométricos intensos, en proporcion a
la severidad de sus patologfas.

Conclusion

Se ha demostrado que la practica de ejercicio es beneficiosa en
adultos sanos asi como en pacientes con enfermedad cardiovascular ad-
quirida (enfermedad coronaria, insuficiencia cardiaca, etc). Los avances
en el manejo de las cardiopatias congénitas han permitido una mejoria
en la supervivencia y en la calidad de vida de estos pacientes. Esto ha
facilitado que el desarrollo funcional de esta poblacion sea similar al de
la poblacion general. A raiz de esto surgen nuevas cuestiones, Como son
el sequimiento y las recomendaciones en relacion a la actividad fisica
y deportiva. Aunque la literatura en relacion a las recomendaciones de
la actividad deportiva estd limitada a pocos estudios en poblaciones
pequefas de pacientes con seguimiento a corto plazo; los resultados
son consistentes en demostrar que los beneficios del ejercicio son
aplicables a la poblacién con cardiopatias congénitas.

En los comienzos del desarrollo de la cardiologia pediatrica, la acti-
vidad fisica en gran parte de estos pacientes se limitaba a la realizacién
de actividad deportiva de tipo recreacional. El sequimiento de pacientes
intervenidos; que ademas presentaban una evolucion favorable, ha
abierto nuevas expectativas con respecto a la actividad recomendada.
A esto, se suma el hecho de que la rehabilitacion cardiaca ha adquirido
un papel muy relevante en los Ultimos afos y que muchos estudios
han comenzado a incluir pacientes con cardiopatias congénitas para
determinar los beneficios del ejercicio fisico en esta poblacion.

Es importante destacar que la naturaleza y la intensidad del en-
trenamiento fisico deben adaptarse a los individuos de acuerdo con el
tipo de cardiopatia congénita y la correccién quirdrgica, teniendo en
cuenta el perfil clinico de cada paciente, incluyendo lesiones residuales
hemodindmicas, funcién ventricular, arritmias asociadas, etc. Se requiere
investigacion adicional para identificar los regimenes de ejercicio épti-
mos para lograr los resultados deseados en pacientes con cardiopatias
congénitas, y para determinar estrategias para promover de manera
efectiva las recomendaciones de entrenamiento de ejercicio como un
componente integral de un estilo de vida saludable.
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