Recomendaciones para la practica de gjercicio fisico

en pacientes cardiopatas en edad escolar

XUNTA DE GALICIA







Recomendaciones para la
practica de ejercicio fisico
en pacientes cardidpatas
en edad escolar

XUNTA DE GALICIA
Conselleria de Sanidad
Servicio Gallego de Salud
Direccion Genera | de Asistencia Sanitaria
Santiago de Compostela
2020



RECOMENDACIONES PARA LA PRACTICA DE EJERCICIO FiSICO
EN PACIENTES CARDIOPATAS EN EDAD ESCOLAR

Edita: Xunta de Galicia

Conselleria de Sanidad

Servicio Gallego de Salud

Direccién General de Asistencia Sanitaria

Subdireccion General de Atencion Hospitalaria

Lugar: Santiago de Compostela
Disefio e ilustraciones: Felipe Iglesias Pernas
Afio: 2020









Coordinadores:

Duran Parrondo, Carmen
Subdirectora general de Atencién Hospitalaria. Direccién General de Asistencia Sanitaria. Servicio Gallego de Salud.

Rueda Nuiiez, Fernando
Pediatra-f:ardiélogo Infantil. Responsable de la Unidad de Cardiologia Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario A
Coruria. Area sanitaria de A Coruiia y Cee.

Autores:

Cerecedo Fernandez, Marta )
Fisioterapeuta. Servicio de Rehabilitacion del Hospital Universitario Lucus Augusti. Area sanitaria de Lugo, A Marifia y Monforte de Lemos.

Fernandez Fraga, Fernando
Inspector de Educacion. Servicio Territorial de Inspeccion Educativa. Conselleria de Educacién, Universidade e Formacion Profesional.

Fernandez Santamarina, Inmaculada )
Pediatra-Cardidloga Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. Area sanitaria de Vigo.

Fontenla Garcia, Julio )
Pediatra-Cardiélogo Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario de Ourense. Area sanitaria de Ourense, Veriny O
Barco de Valdeorras.

Fuertes Moure, Angeles
Pediatra-Cardidloga Infantil. Programa de Intensificacion para el desarrollo del plan en Rehabilitacion Cardiaca Infantil de la Fundacién Maria José
Jove. Unidad de Cardiologia Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario A Corufia. Area sanitaria de A Coruria y Cee.

GarciaHernandez, Irene )
Pediatra-Cardiéloga Infantil. Unidad de Cardiologia Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario A Corufia. Area
sanitaria de A Corufia y Cee.

Giraldez Garcia, Manuel Avelino
Meédico de Educacion Fisica y el Deporte. Profesor titular del departamento de Educacion Fisica y Deportiva. Facultad de Ciencias del Deporte y
la Educacién Fisica. Universidad de A Corufia.

Herrero Hermida, Francisco Javier )
Pediatra-Cardidlogo Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario de Pontevedra. Area sanitaria de Pontevedra y O Salnés.

Hurtado Taboada, Rosa M?®

Jefa de servicio de Atencidn al Paciente. Direccién General de Asistencia Sanitaria. Servicio Gallego de Salud.

Luaces Gonzalez, José )
Pediatra-Cardidlogo Infantil. Jefe de seccion del servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. Area sanitaria de Ferrol.

Martinez Soto, Isabel )
Pediatra-Cardiéloga Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario de Santiago. Area sanitaria de Santiago de
Compostela y Barbanza.

Monteagudo Romero, Josefina
Subdirectora general de Humanizacién y Atencion a la Ciudadania. Gerencia del Servicio Gallego de Salud. Servicio Gallego de Salud.

Pérez Pacin, Roberto )
Jefe del servicio de Pediatria del Hospital Universitario Lucus Augusti. Area sanitaria de Lugo, a Marifia y Monforte de Lemos.

Pia Castineira, Pablo Antonio
Asesor técnico docente. Servicio de Ordenacion, Convivencia y Participacién Educativa. Conselleria de Educacion, Universidad y Formacion
Profesional.

Rey Garcia, Susana )
Pediatra-Cardidloga Infantil. Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario Universitario de Santiago. Area sanitaria de Santiago de
Compostela y Barbanza.

Vazquez Mourelle, Raquel
Vicegerenta del Servicio Gallego de Salud. Gerencia del Servicio Gallego de Salud. Servicio Gallego de Salud.

Con el aval cientifico de:

Sociedad Espafiiola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC)
Sociedad Gallega de Cardiologia (SOGACAR)
Sociedad de Pediatria de Galicia (SOPEGA)







A W MO =

4.1
4.2

4.3

44

45

4.6

47

48

4.9

4.10
411
412
413
414
4.15
416
417
418
419
4.20
4.21
4.22
4.23
4.24
4.25
4.26
4.27
4.28

INTRODUCCION
PROBLEMATICA DEL NINO/A CARDIGPATAY EL EJERCICIO FiSICO - METODOLOGIA
CONCEPTOS BASICOS
RECOMENDACIONES

CUIDADOS POSTOPERATORIOS GENERALES
COMUNICACION INTERAURICULAR
COMUNICACION INTERVENTRICULAR
CANAL AURICULO-VENTRICULAR
DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE
COARTACION DE AORTA

ESTENOSIS PULMONAR

ESTENOSIS AORTICA

AORTA BICUSPIDE

TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS
TRANSPOSICION CORREGIDA DE GRANDES ARTERIAS
ANOMALIAS CORONARIAS CONGENITAS
ENFERMEDAD DE KAWASAKI
TETRALOGIA DE FALLOT Y VARIANTES
ENFERMEDAD DE EBSTEIN
HIPERTENSION PULMONAR

FONTAN Y VARIANTES

OTRAS CARDIOPATIAS CIANOTICAS
TRANSPLANTE CARDIACO
MIOCARDIOPATIA DILATADA
MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA
MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA
MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA
MIOCARDITIS Y PERICARDITIS
SINDROME DE BRUGADA

SINDROME DE QT LARGO

PORTADOR DE DESFIBRILADOR
PORTADOR DE MARCAPASQS

5  FICHA PREDEPORTE
6  BIBLIOGRAFIA
7 ANEXO I: INDICADORES

PAG
10

14

22
24
27
30
33
35
37
40
43
46
49
52
95
99
62
65
68
72
75
77
80
83
86
88
89
92
95
98
100

102
106
112







Las cardiopatias congénitas (CC) constituyen el defecto congénito més frecuente
con una incidencia de 8 casos por cada 1000 recién nacidos. En las ultimas décadas
hemos asistido a un importante avance en el tratamiento de estas patologias, lo que ha
condicionado un aumento en la poblacién de nifos/as y adolescentes con CC.

Las cardiopatias familiares (CF) son un grupo heterogéneo de cardiopatias que tienen
en comUn una agregacion familiar y estar relacionadas con el riesgo de muerte subita.

El desarrollo en las técnicas de diagnostico genético ayuda a prevenir eventos en
estos pacientes y permite el diagndstico en edades precoces, pero légicamente, abre
interrogantes en la edad pediatrica y sobre los portadores de la variante genética
patogénica sin expresion de la enfermedad.

Enlas CCy CF, como en cualquier enfermedad croénica, la medicina moderna tiene el
objetivo de la integracion de los pacientes en la sociedad mediante la normalizacion de
susituacion. Estaintegracién debe cubrir todas las esferas de desarrollo del ser humano,
y a nadie se le escapa la importancia que tiene en ello la actividad fisica, especialmente
en el/la nino/a. Ademas, sus beneficios van mas alla de la actividad motriz e implican
también el drea emocional y psicosocial del individuo y su entorno familiar. Por otro
lado, la actividad fisica tiene un papel destacado en los habitos de vida saludables, de
especial importancia en una poblacién de riesgo como es la que padece CC.

Sinembargo, es frecuente que surjandudas entre los pacientes, familiares, profesionales
sanitarios o educadores ante la practica de la actividad fisica en este grupo de poblacion.
La causaes multifactorial e incluye la falta de recomendaciones especificas y su correcta
transmisién a paciente/familia sobre la practica de ejerciciofisico adaptada a la patologia
concreta del paciente.

También es innegable que existe escasa evidencia cientifica sobre las caracteristicas y
las recomendaciones sobre |a practica del ejercicio fisico en los/as ninos/as con CCy CF,
muchas veces limitadas a la edad adultay en el &mbito del deportista de competicion.

En este contexto se enmarcan los objetivos de este documento, en el que se pretenden
establecer diferentes recomendaciones para la practica de actividad fisica, en el ambito
escolar gallego, para los/as ninos/as entre 6 y 16 anos portadores de la mayoria de las
cardiopatias congénitas y familiares.







Enlasdécadas pasadas, laactividad fisica ha primado como un factor de riesgo enlos/as nifios/as con cardiopatias,
por lo que las recomendaciones por parte de los profesionales de la salud tendian a ser restrictivas. En los
Ultimos anos esta situacion estd siendo revertida, y existe una tendencia general hacia estimular y promover la
practica de actividad fisica en los/as niflos/as afectados/as. El cambio se fundamenta en dos aspectos: el primero
se relaciona con la tendencia natural de los/as ninos/as a jugar y moverse; y el segundo va ligado a los beneficios
que supone mantener una actividad fisica regular para el sistema cardiovascular, observandose mejoras en la
capacidad cardiorrespiratoria, en el sistema musculo-esquelético y en la adquisicién de habilidades motrices, lo
que conlleva una mejor autoestimay calidad de vida.

Los efectos favorables de la actividad fisica son avalados por multiples publicaciones en la literatura médica,
asf como por las mas importantes sociedades cientificas y/o grupos de trabajo1. En general, en el &mbito de
las cardiopatias congénitas o familiares, predominan las recomendaciones en adultos sobre la elegibilidad de
deportistas para la practica deportiva.

Recomendaciones

- - . € Deport Deport
Objetivo Nifos/as | Adultos Patologia esp%celggifepara . ome;!ﬁi cieén © cerg:ti\fo
Deportistas con . . ,

AHA 2015t cardiopatias No Si CcC Extensas Si Si
AHA 20182 CC del adulto No Si cC Muy escasas No No
ESC 20103 CCdel adulto No Si cc Escasas No No
Grupo de trabajo ESC : p P

Enf. Pericardio/miocardio, 2019+ Deportistas No Si CF Extensas Si Escasas
AEPC, EAPC e ECHLEG, 20115 Ninos/as Si No cc Extensas Si Si
g:,'}zgj %‘i%?edad ek Deportistas No Si CC/CF Extensas Si No
bGrl;is?,gﬁ, Jaz%tac;sdad de cardiologia Deportistas No Si CC/CF Extensas Si No
SECPCC, SEC, CSD 20158 Nifos/as Si No CC/CF Extensas Si Si

Tabla 1. Resumen de las principales guias y documentos de consenso relacionados con la practica de ejercicio fisico en pacientes con cardiopatias congénitas y
familiares.

AHA: American Heart Association; ESC: European Society of Cardiology; EAPC: European Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation; ECHLEG: European Congenital Heart

and Lung Exercise Group; AEPC: Association for European Paediatric Cardiology; SECPCC: Sociedad Espariola de Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas; SEC: Sociedad Espariola de
Cardiologia; CSD: Consejo Superior de Deportes; CC: cardiopatias congénitas; CF: cardiopatias familiares.

Enlaelaboracion de este documento se ha revisado, por parte de un grupo de trabajo interdisciplinar, la literatura
cientifica disponible (gufas clinicas, articulos de opinion, revisiones o meta-andlisis), con el objetivo de actualizar
o plasmar recomendaciones claras para el abordaje del ejercicio fisico en pacientes cardiépatas en edad escolar
(tabla 1).

De entre las multiples cardiopatias existentes se han seleccionado las méas prevalentes y con mayor representacion
en la evidencia cientifica (25 patologias, complementadas con recomendaciones especificas para los portadores de
marcapasos, dispositivos y postintervencion inmediata).

En determinadas cardiopatias familiares, se han anadido unas recomendaciones especificas para un subgrupo de
pacientes portadores de la variante genética patogénica, sin expresar la enfermedad (genotipo positivo y fenotipo
negativo (G+F-))
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actividad
fisica

Se define como todo movimiento corporal producido por el aparato locomotor con gasto
de energfa. El término deporte abarca una diversidad de actividades fisicas realizadas
con arreglo a unas reglas, practicadas por placer o con dnimo competitivo, y el ejercicio
fisico corresponde a una subcategoria de actividad fisica que ha sido programada, es
estructurada y repetitiva, y persigue una finalidad concreta?é. La actividad fisica en el/
la nino/a abarca multiples situaciones que pueden darse en el tiempo de recreo, ocio,
desplazamientos, clase de educacidn fisicay actividades extraescolares.

En el presente documento nos referiremos a la actividad fisica sin discriminar entre
deporte o ejercicio, y con recomendaciones exclusivamente dirigidas a la realizada en
el dambito escolar.

Se diferencia entre:

- Actividad fisica de caracter competitivo: se refiere a la que implica presion para
entrenar o jugar, y generalmente con una alta intensidad, independiente de si ésta es
deseada o recomendada por el participante. La fuerza de la coercién puede estar en
él mismo, en sus companeros, entrenadores o espectadores.

- Actividad fisica de caracter recreativo: se refiere a la que no implica presién para
entrenar o jugar, vy la intensidad no es mayor que la deseada por el participante.
Puede ser organizada o informal, y dirigida o estructurada para la competicion entre
participantes o equipos. La intensidad suele ser desde moderada a severa>.

componentes
de la actividad
fisica

Independientemente del cardcter competitivo o recreativo, los componentes de la
actividad fisica condicionan una repercusién distinta sobre el sistema cardiovascular.
Desde un punto de vista practico y para simplificar las recomendaciones, en este
documento nos referiremos al componente dindmico o estéatico, entendiendo como:

- Componente dindamico (se refiere a ejercicio aerdbico, ejercicio de resistencia
-endurance- o cardiovascular): es caracteristico de actividades continuas que
movilizan grandes grupos musculares, que en general requieren poca fuerza y
generan un gasto metabdlico importante, predominantemente aerdbico hasta
intensidades de grado moderado.

- Componente estatico (se refiere a ejercicio de fuerza o contra resistencias -
resistance exercise-): es caracteristico de pequenos desplazamientos de uno o varios
segmentos corporales contra fuerzas externas. Generalmente el gasto metabdlico es
anaeraobico.

En las siguientes tablas se exponen la equivalencia de varios tipos de actividad fisica
con sus respectivos componentes dindmico y estatico (tabla 2) y con las repercusiones
esperadas sobre el sistema cardiovascular (tabla 3). Es importante resaltar que esta
clasificacion originalmente esta dirigida a actividades de competicion y sélo de forma
orientativa ya que, en cualquier actividad fisica, segiin como sea la planificacion
predominard mas uno u otro componente. En general, en los/as nifos/as con cardiopatia
congénitay familiar se debera primar siempre el componente dinamico.
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_ A.DINAMICO BAjO A. DINAMICO MODERADO A. DINAMICO ALTO

Atletismo fondo, atletismo marcha,

Béisbol, s6ftbol, pelota, badminton,

5 Billar, bolos, golf, petanca, ; . esqui de fondo cIa5|coa b
I.ESTATICO BAJO tiro 0|IgmpICO tenis de doelﬁz,iB%Tls de mesa, futbol® hockey h|erbaa

carrera de orientacion®,
squash?, tenis

Atletismos saltos, atletismo

. Automowllsmoab velocidad, esgrima, futbol . .
1. ESTATICO buceo®, h||p|caatt’ amerlcanoa, glmnajla ritmica, AtIeltjlaslrgr?énaicgoef;lnudlc()j,ebfaggggesto,
MODERADO motociclismo® natacion sincronizada patlnae b
tiro con arco artistico?, rugbyf snowboardajD patinaje, hockey hielo, natacion
surf

Atletismo lanzamientos,
artes marciales?,

e} A;c’letismg prulebas ct?mbina(cjlas
. 0 . cope ah a oxeo™’, ciclismo?®, esqui de
I1I. ESTATICO ALTO esqui acudtico® , halterofilia, Culturismo, esqui alpino®®, lucha travesia®?, piragiiismo, remo,

gimnasia artlstlcaa
saltos de esqui®®,
vela, windsurf2®’

waterpolo?®

Tabla 2. Clasificacion de Mitchell, adaptada y modificada por Terreros et al*’18

estatico y el dinamico, asi como sus respectivas intensidades.

: organizacion de los tipos de deporte en distintos grupos, relacionando el componente

a: deporte de contacto o con peligro de colision corporal, b: deporte de riesgo vital en caso de sincope.

HABILIDAD FUERZA MIXTOS RESISTENCIA

Frecuencia cardiaca +/++ Frecuencia cardiaca ++ Frecuenciacardiaca ++/+++ Frecuencia cardiaca
Presion sanguinea + Presion sanguinea +++ Presion sanguinea ++ Presion sanguinea ++
Gasto cardiaco + Gasto cardiaco ++ Gasto cardiaco ++/+++  Gasto cardiaco ++t
Carga de trabajo + Carga de trabajo + Carga de trabajo ++ Carga de trabajo +++
Remodelado n Remodelado " Remodelado o Remodelado o
cardiaco cardiaco cardiaco cardiaco
G0|f . Flfltb0| -
Vela Halterofilia Baloncesto Ciclismo
Automovilismo®d Lanzamiento peso Voleibol Bolos
T ey Lanzamiento disco/jabalina Rugby* Remo
Equitacion Esqui alpino® Waterpolo Natacion media distancia
q Tiro Snowboard® Balonmano Carrera media distancia
Tiro con arco Velocista Hockey* Triatlon
Curlin Esqui acuatlco Tenis Pentatléon
Buceo % Escalada® Esgrima Esqui de fondo
Cricket

Tabla 3. Clasificacién de deportes en relacién con los efectos sobre el sistema cardiovascular y el riesgo derivado de lesion por colisién o sincope (adaptado y
modificado de Pellicia et al®).

c: deportes con riesgo de colision, d: deportes con riesgo de lesion grave o muerte para el participante o los espectadores en caso de ocurrir sincope.



intensidad

Es el grado en que se realiza una actividad o magnitud del esfuerzo necesario para
realizar una actividad o ejercicio. Se mide de distinta manera en funcién de su
componente dindmico o estatico o a través de la percepcion subjetiva del paciente del
esfuerzo realizado.

En la actividad fisica con mayor componente dinamico la intensidad del ejercicio
guardara relacion con el consumo de oxigeno (VO»), el gasto energético (MET), la
frecuencia cardiaca (FC) y la tensién arterial. De forma resumida estos parametros se
definen a continuacion:

- El consumo de oxigeno maximo (VO, max) es la cantidad maxima de oxigeno que el
organismo puede absorber, transportar alos tejidosy consumir por unidad de tiempo.
Esta definido por un componente central (gasto cardiaco), que describe la capacidad
delcorazéonparaenviar lasangre atodo el organismo, y por un componente periférico
(diferencia arteriovenosa de oxigeno), que comprende la capacidad del pulmén para
oxigenar la sangre y la capacidad del mulsculo en ejercicio para extraer este oxigeno
de lasangre.

- El consumo de oxigeno pico (VO, pico) representa el volumen més alto de oxigeno
consumido en el esfuerzo maximo durante una ergoespirometria en la que no se
alcanza el VO, max. Expresa la maxima capacidad de resistencia funcional individual
y depende de la funcién pulmonar, cardiovascular y muscular.

- Lareserva del pico maximo de oxigeno (VO,R) es la diferencia entre el descanso y
el VO max.

- Gasto energético: el término MET es el acrénimo de equivalente metabdlico de
oxigeno. Un MET expresa el consumo de oxigeno en reposo y es igual a 3,5 ml de Oy/
kg/min en una persona de 70 kg. Una actividad fisica intensa se define como aquella
que incremente la tasa metabdlica mas de 6 veces la de reposo (mayor de 6 METs) y
una actividad moderada por unatasa entre 3y 6 METs1,

- La frecuencia cardiaca (FC) es el nimero de latidos por minuto. Tiene la ventaja de
ser un pardmetro conocidoy facil de medir. Relacionados conla FC existen diferentes
parametros de utilidad en la prescripcion del ejercicio fisico, como, por ejemplo:

- Frecuencia cardiaca maxima (FCMax), que puede determinarse de forma directa
o tedrica. En el primer caso variard en funcién de cada individuo y deporte, y se
puede medir durante la ergoespirometria. El célculo de la FCMax tedrica sera
necesario en los pacientes sin ergoespirometria o en los que no sea concluyente. Si
bien es cierto que la forma més extendida para su célculo es la formula de Fox (220
lpm - laedad en afos), en este documento se recomienda para el célculo estimativo
usar la formula de Tanaka (FCMax = 208 - (0.7 x edad en anos)), ya que diversos
estudios han demostrado que es mas fiable en nifios/as?-21, Con la FCMax y FC
en reposo se puede estimar la frecuencia cardiaca de reserva (FCR= FCMax -
FCreposo).

- Frecuencia cardiaca de entrenamiento (FCE): es un valor de FC indicado para
la practica de un ejercicio a una intensidad definida del componente dindamico.




Intensidad relativa del ejercicio dinamico

Muy ligera <20 <25 <20 <35 1-2

Bajoo leve
Ligera 20-39 25-44 20-39 35-54 3-4
Moderada 40-59 45-59 40-59 55-69 5-6

Moderado
Fuerte 60-84 60-84 60-84 70-89 7-8

Muy fuerte 285 285 285 290 9
Alto o severo

Maxima 100 100 100 100 10

Tabla 4. Equivalencias entre los parametros utilizados mas frecuentemente para la cuantificacion de la intensidad del componente dinamico. VO2R: reserva del pico
maximo de oxigeno; VO3 max: consumo de oxigeno maximo; FCR: frecuencia cardiaca de reserva; FCMax: frecuencia cardiaca maxima; EEP: escala de esfuerzo
percibido.



Siempre que se realice la ergoespirometria se determinara como la FC en la
zona de transicion entre el primer umbral ventilatorio (VT1) y el segundo umbral
ventilatorio (VT5). En caso de calculo tedrico se puede determinar de dos maneras:

- FCE = FCMax x % intensidad deseada.
- FCE = (FCR x % intensidad deseada) + FCreposo. (Férmula de Karvonen)

El porcentaje de intensidad serd menor del 60% para el grado leve, entre el 60y el
75% para el grado moderado, y entre el 75y el 90% para el grado alto o severo.

Cualquierade las dos formulas presenta ventajas y desventajas en su utilizacion, pero
de la primera existe un conocimiento clinico més exhaustivo sobre su equivalencia
con los valores de consumo de oxigeno estimados (tabla 4).

Es importante resaltar que la modalidad de ejercicio que se practique afecta a la
frecuencia cardiaca maxima; por ejemplo, nadar provoca FCMax més bajas que las
registradas al correr.

Asimismo, se debe recordar que existe relacién entre la intensidad del esfuerzo
realizado, el porcentaje de la FC méaxima, el consumo de oxigeno maximo y la valoracion
subjetiva por parte del nifio/a mediante el uso de la escala de esfuerzo percibido.

Existen equivalencias entre los distintos pardmetros que permiten su relaciéon entre
ellosy el grado de actividad (ver equivalencias en la tabla 4).

Enelcélculodelafrecuenciacardiacadeentrenamiento (FCE) existenunos moduladores
clinicos o derivados de la ergoespirometria que obligan a establecer unos factores de
correccién sobre lo expresado previamente:

En caso de isquemia o arritmias con el esfuerzo: establecer la FCE un 20% por
debajodelaFCalaqueaparece el eventodeisquemia (umbral deisquemia) o arritmia.

Insuficiencia cronotrépica: se refiere a la incapacidad que tienen algunos pacientes
para elevar la frecuencia cardiaca de forma normal con el ejercicio. En este caso no
sera posible establecer de manera directa una FCE en la ergoespirometria. Como
alternativa se establecerd mediante la tabla de equivalencia con el porcentaje del
VO, que se considere durante la ergoespirometria. También puede ser de ayuda
guiarse por la escala de esfuerzo percibido (EEP).

Respuesta patologica de la tension arterial (TA):

- Aplanada: selimitard el ejercicioala FC a partir de la cual no se continua el aumento
de la TA sistélica durante el esfuerzo.

- Exagerada/hipertensiva: se limitara el ejercicio a partir de la FC determinada en
la ergometria en la que se objetive unas cifras apropiadas de TA. Seria Util aportar
ademas el tiempo de ejercicio continuo/dindmico que no se recomienda sobrepasar,
por iniciarse posteriormente esta respuesta inadecuada de la TA.




EPInfant

Estoy muy cansado, [
necesito detenerme

Escala de medicion de esfuerzo percibido infantil

Estoy un poco
cansado

No estoy cansado,
el ejercicio es facil H

Estoy bastante

a costarme

Estoy cansado,
el ejercicio comienza

3

4

Figura 1. Escala de medicion de esfuerzo percibido adaptada a la edad infantil?2.



Desaturacion: si existiera de forma significativa con el esfuerzo, se recomienda
establecer la FCE al nivel donde el/la nifo/a mantiene una adecuada saturacion de
oxigeno (SatO») durante el ejercicio.

No se alcanzé el VT; en la ergoespirometria: no serd posible establecer de manera
inicial una FCE directa, por tanto, o bien se hara en base a parametros subjetivos
como la escala de Borg o datos clinicos como fatiga muscular, disnea, etc. o bien se
planteard en funcion de un porcentaje del VO5 pico obtenido en la ergoespirometria.

Limitacion ventilatoria con el ejercicio: si es posible se establecerd a nivel de los
umbrales ventilatorios. Si se objetiva repuesta hiperventilatoria en esa zona, se
recomienda establecer la frecuencia cardiaca de entrenamiento un 20% por debajo
de laFC alaque seinicia la alteracion ventilatoria.

Enlaactividad fisicacon mayor componente estatico, laintensidad del ejercicio guardara
relacién con la contraccion muscular y la maxima contraccion voluntaria (MCV), que es
lafuerzaisométrica maxima (N o kg) que puede realizarse en una contraccion voluntaria.
Sin embargo, en la practica diaria es muy dificil medir o estimar la MCV, lo que invalida
su aplicacion en este documento.

Por ultimo, esta el concepto de escala de esfuerzo percibido (EEP) o escala de Borg
(propuesta inicialmente en 1962 y modificada en 1982). A pesar de ser un indicador
subjetivo de la intensidad fisica, se considera que tiene una correlacidon adecuada
con la frecuencia cardiaca, el consumo de oxigeno, la ventilacion pulmonar vy las
concentraciones de lactato, lo que ha validado su uso parala prescripciony seguimiento
de laintensidad del ejercicio.

Existen modificaciones especificas muy visuales para su uso en edad pediatrica, siendo
un ejemplo la escala de medicion de esfuerzo percibido infantil (EPinfant), consistente
en 11 caracteres numéricos, 5 descriptores de textoy 11 ilustraciones que permiten un
facil reconocimiento alos/as nifios/as de su esfuerzo percibido (figura 1)2223,
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En general las recomendaciones de actividad fisica para nifnos/as con cardiopatia
congénita o familiar sin restriccién, implican alcanzar las recomendaciones de la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) de realizar al menos 60 minutos de actividad
diaria a una intensidad moderada o intensa para nifos/as entre 5y 17 anos?. Ademas,
no deberian superar un tiempo de 2 horas diarias de actividades sedentarias, como ver
la television, usar el ordenador o los videojuegos®.

En caso de sospecharse restricciones para la actividad fisica, pero no disponer del
correspondiente informe predeporte, puede resultar de utilidad instruir al paciente en
la aplicacion de la norma del “talk test” (mantener una conversacion confortable estara
limitando la intensidad de la actividad que realiza al 60-80% de su maximo posible)?4.

En el caso de existir restricciones hay varias consideraciones a tener en cuenta

En la medida de lo posible, la decision de permitir o recomendar la actividad
fisica a un paciente debe de ser individualizada, teniendo en cuenta la cardiopatia
concreta, los riesgos potenciales que conllevay las expectativas del paciente.

La mayoria de las causas de muerte stbita durante la participacion deportiva
estdn mas en relacion con las cardiopatias familiares y no tanto con las
congénitas, exceptuando las que se asocian a los siguientes factores de riesgo:
arritmias, disfuncion ventricular, dilataciéon de raiz adrtica, sincope, hipoxia vy
anticoagulacion?4-25,

Enlos pacientes en los que se defina una alerta por riesgo vital durante la practica del
ejercicio se deben seguir las precauciones sefialadas y el concepto de deporte en
entorno “seguro”: los lugares en los que se realice ejercicio fisico deben cumplir unas
condiciones de seguridad adecuadas y también es necesario un plan de formacion y
actuacion de emergencia en los centros docentes.

Estos pacientes estaran incluidos, por parte de su cardiélogo infantil, en el Programa
alerta escolar del nifio/a cardidpata del 061.

La presencia de dispositivos implantables: existen recomendaciones especificas en
estos pacientes en los apartados correspondientes.

Existen dispositivos tipo pulseras/relojes que permiten la posibilidad de medir la
actividad fisica habitual. Son de uso muy popular y atractivo para adolescentes vy
ninos/as mayores, conunabuenaadherenciay que facilitan tiempos de utilizacion mas
prolongados. Sin embargo, los estudios de validacion iniciales sugieren la existencia
de una importante variabilidad en la precisiéon de estos aparatos y los enfermos con
cardiopatias pueden tener una respuesta alterada de la frecuencia cardiaca durante
el ejercicio. Por tanto, hasta la fecha los resultados deben ser interpretados con
cautela.
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Cuidados postoperatorios generales

incisiones

Teniendo encuentael acceso quirdrgico existen dos tipos de incisiones, la esternotomia
mediavy la toracotomia. Ambas comprometen la movilidad del térax y ambos miembros
superiores por lo que, en general, los cuidados irdn dirigidos a no forzar excesivamente
estas zonas en las primeras semanas.

La esternotomia media es una fractura lineal limpia del esternén, que ofrece menos
complicaciones y menos dolor, y también es el acceso quirtirgico mas frecuente en las
cardiopatias congénitas. Durante el primer mes, es preferible que el/la nifo/a duerma
en decubito supino o semisupino apoyado en una almohada. Se debe evitar tirar del
brazo, no cargar peso ni empujar v si estd en fase de gateo esperar al segundo mes.
Alrededor del tercer mes podria realizar ejercicios o deporte IUdico que implique
movilidad ligera de los brazos. A partir del cuarto mes la consolidacion dsea permite una
actividad normal.

La toracotomia es una apertura entre dos costillas con acceso a térax. Existe mayor
desgarro del tejido muscular, estiramiento de nervios y tension mecénica en las
articulaciones vertebrocostales y costoesternales, originando mas dolor e incapacidad
funcional. En los neonatos la movilizacion es relativamente facil, aun asi, no se debe
forzar el brazo del hemitérax afecto al menos durante un mes. En el/la nifio/a mayor es
recomendable hacer estiramientos suaves y progresivos desde la primera semana. El
tratamiento ird enfocado a evitar la retracciéon de la musculatura pectoral y mejorar la
movilidad de la cintura escapular. Como ejemplos de ejercicios, podemos pedirle que se
toque la punta de la oreja por encima de la cabeza, o escalar con los dedos por la pared
consiguiendo superar cada vez mayor distancia.

Ambas incisiones son estables y normalmente bien fijadas pero, una vez en el colegio,
se deben evitar los ejercicios sobre las articulaciones de los miembros superiores hasta
pasados tres meses de la cirugia. En el caso de implante de algin tipo de dispositivo
COMO un marcapasos procurar no forzar la elevacion de los brazos por encima de los 90
grados durante al menos 4-6 semanas?6.

funcion
pulmonar

En el periodo postoperatorio inmediato, la funcion pulmonar se modifica
sistematicamente. La recuperaciéon de una funcion pulmonar normal puede costar dias
e incluso semanas. Las secuelas de estas intervenciones son frecuentes afectando,
seguin algunos autores, alrededor del 40%?%7 de los pacientes. La movilizacion temprana
es importante para prevenir complicaciones postoperatorias, mejorar la capacidad
funcional y reducir la duracién de la estancia hospitalaria

Segln el estudio de Felcar?® las complicaciones observadas fueron: atelectasia,
neumonia, derrame pleural, neumotodrax, quilotérax, hipertension pulmonar,
hemorragia pulmonar vy paralisis diafragmatica, siendo la atelectasia y la neumonia las
que se dieron con mayor frecuencia. La anestesia, la analgesia y otros medicamentos
utilizados en el perioperatorio afectan a la regulacion respiratoria central y modifican




la regulacion neuroldgica de la via aérea superior y de los mUsculos de la caja toracica?’.
Ademés, el trauma quirdrgico y el dolor alteran la mecéanica ventilatoria, en particular la
movilidad del diafragma, por lo que la fisioterapia respiratoria es uno de los puntos mas
importantes de actuacion de la rehabilitacién cardiaca pre y postquirtrgica®.

En general, el/la nifo/a no debe ser sometido/a a la fisioterapia en las primeras
horas después de la intervencion, siendo el principal objetivo lograr la estabilidad
hemodinamica. Unavez esté justificadalaintervencion del fisioterapeuta, el tratamiento
debe emprenderse con sumo cuidado y constante vigilancia de cualquier efecto
hemodinamico nocivo.

La fisioterapia respiratoria ira dirigida a prevenir o tratar las complicaciones
postoperatorias, eliminar secreciones pulmonares mediante técnicas de aceleracion de
flujoespiratorio, reinsuflar y oxigenar las zonas colapsadas del pulmoén, reducir el trabajo
respiratorio mejorando la cinética respiratoria, y facilitando el trabajo diafragmatico.
La expectoracién dirigida se realizard con una mano en apoyo esternal y otra en el
abdomen para mejorar la calidad de la tos, ensefiando a proteger el térax y conseguir
una tos productiva.

Las terapias activas como la movilizacion, la respiracion profunda vy la espirometria de
incentivo son més efectivas que el tratamiento pasivo. La percusiéon puede conducir a
la desaturacion de oxigeno, y la percusion, la vibracion y la succion aumentar el riesgo
de desarrollar atelectasia®132. Los ejercicios de respiracion estan indicados en casos de
atelectasia, ya que mejoran la eficiencia respiratoriay aumentan el didmetro de las vias
respiratoriasst.

En la Guia clinica sobre espirometria de incentivo de la Asociacion Americana de Cuidados
Respiratorios publicada en octubre del afno 2011%4, encontramos las siguientes
recomendaciones:

De forma aislada, no se recomienda como tratamiento rutinario pre y postoperatorio
para prevenir complicaciones pulmonares.

Se recomienda el uso en conjunto con técnicas de ventilacién profunda, tos dirigida,
movilizacion precoz y analgesia 6ptima para prevenir complicaciones pulmonares
postoperatorias.

Se sugiere que los ejercicios de ventilacién profunda tienen el mismo efecto
beneficioso que el utilizado en espirometria de incentivo en el tratamiento pre y post
operatorio para prevenir complicaciones postoperatorias.

No estd recomendado el uso rutinario para prevenir atelectasias, en pacientes
sometidos a cirugia abdominal alta o a cirugia de revascularizacion miocardica.

Sesugiereelespirometroincentivador orientado por flujoy volumencomodispositivo
de eleccién. En el manejo del mismo es imprescindible el esfuerzo y la colaboracién
activa del la nifo/a, por lo que su uso no sera valido en edades muy tempranas.

La neumonia, otra complicacion a tratar, es una de las causas mas frecuentes de infeccion
nosocomial en el postoperatorio de cirugfa cardiaca pediatrica. Campos y colaboradores
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analizaron el efecto del aumento del flujo espiratorio sobre la frecuencia cardiaca, la
frecuencia respiratoria y la saturacion de oxigeno, y concluyeron que esta técnica de
fisioterapia para la higiene bronquial es efectiva para mejorar la funcion pulmonar3e.

También existe evidencia de que realizar fisioterapia pre y postoperatoria reduce el riesgo
de complicaciones y retencion de secreciones pulmonares, atelectasia y neumonia, asi
como ayuda a tratarlas, ya que contribuye significativamente a la ventilacidon y extubacion
exitosa?s,

el/la nino/a
transplantado/a

El tratamiento postoperatorio temprano del enfermo trasplantado varia poco del de
otros pacientes de cirugia cardiaca, excepto porque la inmunosupresién somete a estos
ninos/as al peligro de la infeccién que procede del desacondicionamiento cronico y de
los sistemas inmunitarios, potencialmente inmaduros, en los receptores jévenes.

Tan pronto como son extubados y se les ha retirado el tratamiento inotrépico los
pacientes deben movilizarse en el recinto de trasplante y empezar a utilizar la bicicleta
de ejercicio. Los drenajes toracicos, las conexiones de estimulacion cardiaca vy las vias
intravenosas no suponen una contraindicacion para el ejercicio. El uso de una base con
pedales puede ser (til si el/la nifio/a estd demasiado débil para montar en la bicicletafija.

Después de la intervencién los/as ninos/as y también algunos padres, quizas hayan
perdidolaconfianzaensucapacidadfisica,alhaberse habituadoaunprolongado periodo
de debilidad. Un programa de rehabilitacién después de la intervencién tiene por objeto
no tanto lograr y mantener una elevada aptitud fisica, sino restablecer la confianza
perdida del nifio/a, y, en muchas ocasiones de los padres, durante la enfermedad.




4.2

Comunicacion interauricular

La comunicacion interauricular (CIA), corresponde a un defecto en la septacién interauricular y es
una de las cardiopatias congénitas mas frecuentes (10-15%).

De forma aislada, condiciona un cortocircuito izquierda-derecha cuya cuantia depende del tamano
del defecto, de la diferencia de compliance entre la auricula izquierda y las cavidades derechas, y de
las resistencias pulmonares.

valoracion
previa

Se hadescrito que los pacientes con CIA no reparada tienen un consumo de oxigeno pico
reducido en comparacion con los sujetos normales, pero tras su cierre recuperan una
capacidad funcional normals.

En cualquier caso, los factores més importantes a tener en cuenta son la presencia de
arritmias, hipertension pulmonar y disfuncion del ventriculo derecho (VD). En nifios/as
esraro la presencia de los dos Ultimos, pero un subgrupo diferenciado de alto riesgo son
los pacientes que asocian enfermedad vascular pulmonar con hipertensién pulmonar.
Esta entidad es rara y su desarrollo no se justifica exclusivamente por el hiperaflujo
pulmonar, ya que se ha descrito en pacientes con reparacion precoz de la cardiopatia.
Presumiblemente, se requeririan otros factores, incluida la predisposicion genéticas. Es
importante identificar en el seguimiento estos pacientes de alto riesgo, ya que pueden
debutar tardiamente y sumanejo va a estar condicionado por la gravedad y evolucién de
la hipertension pulmonar.

Por el contrario, los/as nifios/as con CIA aislada, tanto nativa como postcierre,
especialmente sin repercusién hemodinamica, raramente sufren limitaciones para el
gjercicioy no tienen riesgo de muerte subita cardiacal.

Por tanto, previamente a la practica de ejercicio se precisa una valoracion clinica,
electrocardiogramay ecocardiograma, y si se va a hacer actividad fisica de competicion
hay que afnadir holter y ergoespirometria. La periodicidad recomendada para esta
valoraciénseriacada 5 afos, salvo si existen arritmias o disfuncién del ventriculo derecho
que seria anual. Si existiese hipertensién pulmonar se seguirian las recomendaciones del
capitulo correspondiente.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el afo 2010, recomiendan para los pacientes asintométicos con CIA
nativa o tratada, el deporte recreativo o de competicién sin restricciones, en ausencia de
hipertension pulmonar, arritmias significativas odisfunciondel VD. Encaso de hipertension
pulmonar asociada, se restringiria el deporte al recreativo de intensidad leve?,

Posteriormente, en el afo 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
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Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejerciciode entrenamiento enlas cardiopatias congénitas enlaedad pediatrica. Para
los pacientes con CIA se permite el deporte recreativo y de competicion sin restriccion
en ausencia de hipertensién pulmonar, arritmias significativas o disfuncion de VD.
En caso de llevar asociada hipertension pulmonar, se seguiran las recomendaciones
correspondientes a ese grupo de pacientes?.

Las guiasitalianas paradeportistas con enfermedad cardiaca, publicadas enel ano 2013,
permiten todas las actividades deportivas en los pacientes con CIA sin repercusion
hemodinamica, excepto aquellas que precisen aparatos de respiracién subacuatica para
lapracticadel submarinismo (incluyenforamen oval permeable -FOP-). Enlos pacientes
intervenidos se requiere una latencia de 6 meses postintervenciony una valoracion con
electrocardiograma, ecocardiograma, holter y ergometria, con el objetivo de descartar
la disfuncién del VD, hipertensién pulmonar y taquiarrtimias antes de permitir la
préactica del deporte®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015, para la eleccion y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4) son:

- La practica de deporte sin limitaciones a los pacientes con CIA de menos de 6mm,
volumen normal de cavidades derechas y ausencia de hipertension pulmonar.

- La préactica de deporte sin limitaciones a los pacientes con CIA de tamano grande en
ausencia de hipertensién pulmonar.

- En caso de hipertension pulmonar, el deporte queda restringido a los de clase 1A
(clasificacion de Mitchell?”) de intensidad leve.

- Estan restringidos todos los deportes en pacientes con CIA no operada asociada
a enfermedad vascular pulmonar, cianosis y un cortocircuito derecha-izquierda
significativo, con la posible excepcion de los de clase IA (clasificacion de Mitchell?7).

- En los pacientes intervenidos sin hipertension pulmonar, disfuncién miocérdica o
arritmias, se permiten todos los deportes a los 3-6 meses de la intervencién.

- Después de una intervencion correctora, los pacientes con hipertension pulmonar,
arritmias o disfunciéon miocardica pueden participar en deportes de clase IA
(clasificacion de Mitchell?) de intensidad leve®.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella, se permitirfa a los pacientes con CIA
el deporte recreativo y de competicion sin restricciéon, en ausencia de hipertension
pulmonar, arritmias significativas o disfuncion del ventriculo derecho. Ademas, se
recomienda cerrar cualquier CIA o FOP previo al submarinismo?.




recomendaciones

EnlospacientesconClAnativaotratadaenausenciade hipertensiéon pulmonar, arritmiassignificativas
o disfuncién del ventriculo derecho, se permite la actividad fisica sin restriccién.

En los casos de CIA nativa asociada a disfuncién de ventriculo derecho, se valorari la indicacién de
intervencion. Hasta entonces, se permitiria la actividad fisica recreativa de intensidad moderaday, si
no hay arritmias, la actividad fisica de competicién de intensidad leve.

En los pacientes con CIA nativa asociada a arritmias se valorara la indicacién de intervencion. Hasta
entonces se permitiria la actividad fisica recreativa de intensidad leve, estando contraindicada la de
competicion.

Si la CIA nativa o tratada, esta asociada a hipertension pulmonar, se seguiran las recomendaciones
correspondientes a los pacientes con hipertension pulmonar.
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Comunicacion interventricular

Corresponde a una comunicacion entre las cavidades ventriculares que condiciona la presencia de
un cortocircuito. Puede asociarse a otras cardiopatias congénitas y existe la posibilidad de cierre

espontaneo.

valoracion
previa

En la comunicacion interventricular (CIV) aislada, el tamafio del defecto, la funcion
biventricular y el cociente de resistencias vasculares sistémico/pulmonares definen el
grado de repercusiény la evolucion.

Los pacientes con una CIV significativa se vuelven sintomaticos en edades tempranas,
con desarrollo de enfermedad progresiva en el lecho pulmonar, que puede evolucionar
hacia una situacion de Eisenmenger.

No hay datos demostrativos de que los/as nifios/as con CIV hemodindmicamente
no significativas requieran limitar el ejercicio o que estas lesiones se relacionen con
episodios de muerte subital. Ademas, actualmente la mayor parte de los pacientes
con indicacion de reparacion estan ya corregidos en la primera infancia. Al igual que
en la comunicacion interauricular, existe un subgrupo diferenciado de alto riesgo y son
los pacientes que asocian enfermedad vascular pulmonar con hipertensién pulmonar,
incluso a pesar del cierre precoz del defecto.

Por tanto, los factores méas importantes a tener en cuenta son el tamano del defecto
y la presencia de hipertension pulmonar. Las pruebas previas al ejercicio incluirian
valoracion clinica, electrocardiograma y ecocardiograma. En caso de sospecha de
arritmias o actividad fisicade competicién anadir holter. Laergoespirometria esopcional
y la periodicidad recomendada para la realizaciéon de las pruebas es de 5 afnos, salvo
que existan arritmias, dilatacién o disfuncién ventricular que serfa anual. Si existiera
hipertension pulmonar, se seguirian las recomendaciones del capitulo correspondiente.

evidencia
cientifica

Las guias europeas paralos pacientes adultos con cardiopatias congénitas, publicadasen
el ano 2010, recomiendan en los pacientes con CIV cerrada o nativa pequena, deporte
recreativo o de competicion sin restricciones (en ausencia de hipertensién pulmonar,
arritmias significativas o disfuncién del ventriculo izquierdo). En caso de presencia de
hipertensién pulmonar asociada, se aconseja autolimitacion y restriccion del deporte al
recreativo de intensidad leve?®,

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejerciciode entrenamiento enlas cardiopatias congénitas enlaedad pediatrica. Para




los pacientes con CIV se dan las mismas recomendaciones que para la comunicacion
interauricular y el ductus, permitiendose el deporte recreativo y de competicion sin
restriccion en ausencia de hipertension pulmonar, arritmias significativas o disfuncién
del ventriculo izquierdo. En el caso de asociar hipertension pulmonar se seguiran las
recomendaciones correspondientes a ese grupo de pacientes®.

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el ano
2013, permiten todas las actividades deportivas en los pacientes con CIV pequefas. En
los pacientes intervenidos se requiere una latencia de 6 meses postintervencion y una
valoracién con electrocardiograma, ecocardiograma, holter y ergometria, que descarte
CIV residual hemodinamicamente significativa, presencia de hipertension pulmonar,
dilatacion o disfuncion del ventriculo izquierdo, hipertension pulmonary taquiarritmias,
antes de permitir la practica del deporte®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4) son:

La practica de deporte sin limitaciones a los pacientes con CIV pequefia o restrictiva,
ausencia de cardiomegalia y de hipertension pulmonar.

En los casos de CIV grande, hemodindmicamente significativa e hipertension
pulmonar, el deporte queda restringido a los de clase |A (clasificacion de Mitchell??)
de intensidad leve.

En los pacientes intervenidos sin defectos residuales significativos, hipertension
pulmonar, disfuncién miocérdica o arritmias, estan permitidos todos los deportes a
los 3-6 meses de la intervencion.

Después de una intervencidn correctora, los pacientes con hipertensién pulmonar
persistente deberian restringir la actividad fisica a deportes de clase IA (clasificacion
de Mitchell?7).

Estd contraindicado el deporte de competicion en los deportistas con arritmias
significativas (taquiarritmias o bloqueo auriculo-ventricular de segundo o tercer
grado), hasta la valoracion por un electrofisiélogo.

Estd contraindicado el deporte de competicidon en pacientes con hipertension
pulmonar de leve a moderada o disfuncién ventricular, con la posible excepcion de los
deportes de clase A (clasificacion de Mitchell??) de intensidad level.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se permitiria a los pacientes con CIV
el deporte recreativo y de competicion sin restriccién, en ausencia de hipertension
pulmonar, arritmias significativas o disfuncién ventriculars.
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recomendaciones

En los pacientes con CIV nativa o tratada se permite la actividad fisica sin restriccién, en ausencia
de defectos residuales significativos, hipertension pulmonar, arritmias significativas o disfuncién del
ventriculo izquierdo.

Los casos de CIV nativa asociada a disfuncién de ventriculo izquierdo se remitiran a la unidad de
referencia para valorar el cierre. Estd contraindicada la actividad fisica de competiciéon ata a sta
valoracion pola unidade de referencia. Se puede plantear la posibilidade de realizar actividad fisica
recreativa de intensidade leve, hasta que se lleve a cabo la valoracion.

En los pacientes con CIV nativa o tratada, asociada a arritmias significativas (taquiarritmias o bloqueo
auriculo-ventricular de segundo o tercer grado) esta contraindicada la actividad fisica de competicion
hasta su valoracién por la unidad de referencia. Se puede plantear la posibilidad de realizar actividad
fisica recreativa de intensidad leve hasta que se lleve a cabo la valoracién.

Si la CIV nativa o tratada, esta asociada a hipertensiéon pulmonar se seguiran las recomendaciones
correspondientes a ese grupo de pacientes.
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Canal auriculo-ventricular

Es una cardiopatia congénita compleja en la que hay un desarrollo inadecuado de los cojines
endocardicos, lo que se traduce en una septacion incompleta de los tabiques auriculares y
ventriculares y una malformacién asociada de las valvulas auriculo-ventriculares (AV). Se describen
defectos parciales, defectos completos y formas transicionales.

Representa el 3-5% de las cardiopatias y se objetiva en el 50% de los casos de cardiopatia congénita
asociada a trisomia 21.

valoracion
previa

Dada la variabilidad de la enfermedad hay que considerar varios aspectos en relacion
con la valoracion predeporte, incluyendo: cortocircuitos residuales; estenosis residual
deltracto de salida del ventriculoizquierdo (TSVI), gue puede ser progresiva; disfuncion
valvular de la neomitral o de la tricUspide; presencia de hipertensién pulmonar
(especialmente en el contexto de trisomia 21); la funcion biventricular y la aparicién de
arritmias.

Por tanto, previamente a la practica de ejercicio se precisa una valoracién clinica,
electrocardiograma y ecocardiograma. En funcién de si hay lesiones residuales y/o si
se pretende practicar actividad fisica de competicion, se deberia completar con holter
y ergometria. La realizacién de ergoespirometria es opcional vy la periodicidad de la
valoracion variable en funcion de las lesiones residuales, si bien deberia de ser al menos
cada dos anos.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas enelano 2010, recomiendan paralos pacientes con canal auriculoventricular
(CAV) reparado sin complicaciones residuales, deporte recreativo o de competicion
sin restricciones. En el caso de lesiones residuales, requerirdn recomendaciones
individualizadas®.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica. En
este documento no hay una referencia especifica para esta patologia®.

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el ano
2013, hacen las siguientes recomendaciones: en los pacientes intervenidos se requiere
una latencia de seis meses postintervencién y de forma obligada una valoraciéon con
electrocardiograma, holter, ecocardiograma y ergometria para descartar arritmias,
antes de permitirles la préactica del deporte. Tras comprobar la resoluciéon de los
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cambios hemodinamicos vy la ausencia de lesiones residuales anatdmicas o eléctricas, se
puede permitir la practica deportiva con un seguimiento anual y especial atenciéon a la
aparicion de insuficiencia mitral.

No hay referencia especifica para esta patologia en las recomendaciones de la American
Heart Association (AHA) del afo 2015, paralaelecciony descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares?.

Enelano 2015, se publicod de forma conjunta entre la Sociedad Espafiola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD),la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se permite el deporte recreativo y
de competicion sin restriccion a los pacientes con CAV intervenidos e insuficiencia
auriculo-ventricular residual minima, sin obstruccién del tracto de salida del ventriculo

izquierdo, arritmias ni incompetencia cronotrépica?.

recomendaciones

En pacientes con CAV reparado en ausencia de lesion residual significativa (disfuncién ventricular,
valvular, obstruccion TSVI o arritmia significativa) se permite la actividad fisica sin restriccion.

En pacientes con CAV reparado con insuficiencia mitral moderada se permite la actividad fisica
recreativa o de competicion de tipo dindmico o estatico, de intensidad leve-moderada.

En los casos de CAV reparado con arritmias significativas (taquiarritmias o bloqueo auriculo-
ventricular de segundo o tercer grado), esta contraindicada la actividad fisica hasta su valoracion por
la unidad de referencia.

En los pacientes con CAV operado de alto riesgo (taquiarritmias, bloqueo de segundo o tercer grado
e insuficiencia valvular auriculo-ventricular neomitral severa), esta contraindicada la actividad fisica
de competicion. Se valorara la realizacién de actividad fisica recreativa en funcion de las pruebas
funcionales (ergoespirometria, holter) y se individualizaran las recomendaciones por la unidad de
referencia.

En los casos de CAV nativo o reparado, asociado a hipertensiéon pulmonar, se seguiran las
recomendaciones correspondientes a ese grupo de pacientes.




4.5

Ductus arterioso persistente

Elductus arterioso persistente (DAP) corresponde aun cierre incompleto del conducto arterioso fetal,
supone el 5-10% de las cardiopatias congénitas y es mas frecuente en los prematuros. Su incidencia
real es dificil de cuantificar, dado que muchos casos asintomaticos no estan diagnosticados.

valoracion
previa

Las caracteristicas anatémicas (didmetro y longitud) del DAP vy el cociente de
resistencias vasculares sistémico/pulmonares definen el grado de repercusion vy
evolucion. Llamativamente, la variabilidad clinica es muy grande entre pacientes con
lesiones anatomicas similares.

En cualquier caso, el cortocircuito izquierda-derecha condiciona un desarrollo de
enfermedad progresiva en el lecho pulmonar, que puede evolucionar hacia una situacion
de enfermedad vascular pulmonar y Eisenmenger. A diferencia de los defectos septales,
en los pacientes intervenidos de ductus no hay tanto riesgo de desarrollo de arritmias,
por no existir cicatrices o protesis endocardiacas.

Por tanto, previamente a la practica de ejercicio se precisa una Unica valoracién clinica,
electrocardiograma y ecocardiograma. Si existe cortocircuito residual significativo,
dilatacién o disfuncion ventricular se recomendaria repetir la valoracion de forma
anual. En caso de presencia de datos de hipertensién pulmonar, se seguirdn las
recomendaciones del apartado correspondiente.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el ano 2010, recomiendan para los pacientes asintomaticos con DAP,
cerrado o nativo, larealizacion de deporte recreativo o de competicion sin restricciones,
en ausencia de hipertension pulmonar. En el caso de hipertensién pulmonar asociada se
aconseja larestriccion a deportes de intensidad leve3.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC), unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.
Para los pacientes con DAP se dan las mismas recomendaciones que para CIAy CIV,
permitiéndose el deporte recreativo y de competicion sin restriccién en ausencia de
hipertensién pulmonar. En el caso de asociar hipertension pulmonar, se seguiran las
recomendaciones American Heart Association (AHA) correspondientes a ese grupo de
pacientes®.

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el ano
2013, permiten todas las actividades deportivas en los pacientes con ductus sin datos
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de repercusién. En los pacientes intervenidos se requiere una latencia de seis meses
postintervencién y una valoracion con electrocardiograma, ecocardiograma, holter vy
ergometria para descartar arritmias, que confirme regresion del tamano ventricular,
ausencia de hipertensién pulmonar y capacidad funcional normalé.

Las recomendaciones de la para estos pacientes, en su documento del afno 2015
para la eleccion y descalificacién de los deportistas competitivos con anomalias
cardiovasculares (Task Force 4)1, son:

La préactica de deporte sin limitaciones a los pacientes con DAP pequeio, presion
pulmonar normal y didmetros normales de cavidades izquierdas.

En caso de DAP moderado-grande e hipertensién pulmonar, el deporte queda
restringido a los de clase IA (clasificacion de Mitchell?7).

En caso de DAP moderado-grande con dilatacion de cavidades izquierdas, no se
recomienda participar en deportes de competicion hasta el cierre de DAP.

En los pacientes intervenidos sin hipertension pulmonar, se permiten todos los
deportes.

Después de una intervencion correctora, los pacientes con hipertension pulmonar
no deberian participar en deportes de competicion, con la posible excepcion de los
de clase |A (clasificacion de Mitchell??).

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En dicho documento, a los pacientes con DAP
se les permite el deporte recreativo y de competicion sin restriccién en ausencia de
hipertensiéon pulmonar, arritmias significativas o disfuncion ventricular. Tras el cierre
percutaneo, se recomienda evitar los deportes de contacto obligado en los primeros
seis meses®.

recomendaciones

En los pacientes con DAP nativo o tratado, con cavidades normales y sin hipertension pulmonar se
permite la actividad fisica sin restriccidon. Deberan de respetar una latencia de seis meses desde la
intervencion, pudiendo en esta fase, realizar actividad fisica recreativa de intensidad leve-moderada.

En los casos de DAP mediano-grande y/o dilatacién de cavidades, se valorara la indicacion de
intervencion.

En el caso de DAP asociado a hipertensiéon pulmonar, se seguirdn las recomendaciones corres-
pondientes a ese grupo de pacientes.




4.6

Coartacion de aorta

La coartacién de la aorta (CoAo) se define como un estrechamiento significativo a nivel del istmo
aédrtico, localizado después del origen de la arteria subclavia izquierda en la insercién del ductus
arterioso.

Se considera parte de una arteriopatia generalizada y existe un amplio espectro anatémico. La
hipertension arterial (HTA) es el problema mas comun asociado a la CoAo, pero también puede
asociarse evolutivamente a hipertensién pulmonar, enfermedad coronaria y disfuncién diastélica del
ventriculo izquierdo.

Incluso después de unareparacién quirdrgicaexitosa odelimplante de un stent, las lesiones residuales
pueden persistir e incluyen la CoAo residual y la formacién de aneurismas en la zona tratada, por lo
que se recomienda un seguimiento de por vida.

valoracion

previa Los pardmetros de riesgo en estos pacientes se resumen en:
Gradiente tensional entre miembros superiores e inferiores mayor de 20 mm Hg.

Gradiente residual evaluado por ecocardiografia en la zona intervenida
(especialmente en caso de extensién diastdlica).

HTA, definida como tension arterial sistolica o diastodlica mayor o igual de percentil
95 parael sexo, laedad y la estatura.

HTA inducida conelejercicio, objetivado en unaergometria (mayor de 3desviaciones
estandar ¢ mayor de percentil 95 predicho).

Dilatacién de aorta ascendente significativa (z-score mayor o igual a 3).
Presencia de aneurismas a nivel de aorta toracica o cerebrales.

Datos de sobrecarga del ventriculo izquierdo.

Datos de isquemia en la prueba de esfuerzo® 811,

Por tanto, previo a la practica deportiva, se recomienda realizar una valoracion clinica,
incluyendo toma de la tension arterial en los cuatro miembros, electrocardiograma,
ecocardiograma, ergometriay pruebas de imagen como resonancia magnética cardiaca
o unangio-TACE,

Muchas de estas pruebas son parte del seguimiento clinico habitual de estos pacientes.
La periodicidad serfa anual, salvo la resonancia, que se realizaria cada 4-5 afos en
ausencia de lesiones residuales o se individualizaria si hubiera lesiones residuales
significativas.
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evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el afo 2010, recomiendan para los pacientes con CoAo:

- Actividad fisica sin restriccion, salvo deportes de competicidn de alta carga estética
en los pacientes normotensos en reposo y ejercicio.

- Evitar los deportes estaticos de alta intensidad, en proporcién con la severidad de
sus problemas, en los pacientes hipertensos, con obstruccion residual o con otras
complicacioness.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

En concreto para la CoAo recomiendan:

- La promocion de un estilo de vida activo, con entrenamiento preferible de resistencia
aerdbica,comoprevencidonprimariacontralastipicas secuelasalargo plazoocasionadas
por el sedentarismo.

- El entrenamiento intervélico deberia ser omitido y limitar el de resistencia a
intensidades leves o moderadas en grupos musculares pequenos y por separado.

- Los pacientes con gradiente tensional menor de 20 mm Hg, sin aumento excesivo de
la tension arterial sistolica con el ejercicio y sin aneurisma cerebral o adrtico, pueden
participar en cualquier ejercicio fisico, excepto aquellos con un componente estatico
muy alto®.

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el ano
2013, permiten en los pacientes con CoAo la practica de deportes del grupo Ay algunos
del grupo B (vela, hipica), siempre y cuando tengan un gradiente tensional menor de
15 mm Hg, una tensién arterial normal o ligeramente elevada y ausencia de hipertrofia
del ventriculo izquierdo o de unarespuesta hipertensiva al ejercicio. Los deportistas sin
coartacion residual, sélo podran participar en deportes de contacto, incluyendo los de
bajo riesgo (futbol, baseball), tras la realizacion de una resonancia magnética cardiaca
que descarte la presencia de anomalias adrticas®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afo 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4)1, son:

- Se permite el deporte sinrestriccion en pacientes con coartacion nativa sin dilatacion
de aorta significativa, gradiente tensional menor de 20 mm Hgy pico de TA sistdlica
menor de percentil 95 con el ejercicio.

- Alos deportistas con CoAo y gradiente tensional mayor de 20 mm Hg, hipertension
inducida con el ejercicio o dilatacion adrtica significativa, solo se les permitiran los
deportes de intensidad leve de la clase |A de la clasificacion de Mitchell?7.




- Los deportistas sometidos a intervencion sin dilatacién de aorta significativa,
gradiente tensional menor de 20 mmHg, pico de tensién arterial sistélica menor
de percentil 95 con el ejercicio y sin aneurismas en la zona reparada pueden hacer
deporte de competicion a partir de los tres meses de la intervencién, salvo deportes
estaticos de alta intensidad (clase A, 11I1B y 111C de la clasificacion de Mitchell??) o
deportes con riesgo de colision.

- Los deportistas con evidencia de dilatacién adrtica o presencia de aneurisma en la
zona reparada (sin indicacion quirtrgica) podran realizar sélo deportes de intensidad
leve (clase 1Ay IB de la clasificacion de Mitchell?7).

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD),la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella, para la CoAo se asumen en parte las
recomendaciones de la ESCy la AHA, permitiendo deportes con componente dindmico
y estatico de intensidad leve y moderada en pacientes sin HTA, gradiente tensional
menor de 20 mm Hg, sin isquemia o sobrecarga del ventriculo izquierdo, respuesta
anémala hipertensiva en ergometria o aneurisma. También se puntualiza que los
deportes de contacto deben de ser evitados durante el primer afio tras la reparacions.

recomendaciones

En los pacientes con CoAo no tratada, con gradiente tensional menor de 20 mm Hg, sin HTA, sin
respuesta patologica en la ergometria y sin aneurisma aértico en la prueba de imagen, se permite la
actividad fisica sin restricciones.

Enlos casos de CoAo tratada (cirugia, angioplastia o stent), sin gradiente residual significativo (menor
de 20 mm Hg), sin HTA, sin respuesta patoldgica en la ergometriay sin aneurisma adrtico en la prueba
de imagen se permite la actividad fisica sin restricciones, excepto los deportes de componente
estatico alto y los que representan un peligro de colisién corporal.

En la CoAo, tratada o sin tratar, con gradiente tensional mayor de 20 mm Hg, HTA inducida por
el ejercicio, dilatacion de aorta ascendente significativa (mayor de 3 z-score) o presencia de un
aneurisma aortico en la prueba de imagen, se restringe la actividad fisica a la de intensidad leve,
dindmicay estatica
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4.7

Estenosis pulmonar

La obstruccion congénita del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) se debe frecuentemente
ala estenosis valvular (80-90% de los casos), pero también a obstruccion subvalvular y supravalvular
e involucra al tronco y a las ramas pulmonares.

En la estenosis valvular pulmonar (EVP) existe un engrosamiento de los velos, con fusion o ausencia
de comisuras, lo que origina un orificio de apertura pequeno.

La estenosis subvalvular suele estar asociada a la tetralogia de Fallot (T4F) o grandes comunicaciones
interventricularesy la estenosis supravalvular puede presentarse con otros defectos asociados, como
ocurre a menudo en sindromes congénitos como los de Williams-Beuren o de Alagille, entre otros?.

valoracion
previa

Habitualmente los pacientes con EVP estan asintomaticos y la mejor manera de valorar
el grado de severidad es la ecocardiografia. Aunque existen pequenas diferencias entre
las distintas guias de los adultos, se suele utilizar como referencia el gradiente maximo
instantaneo (GIMA) en el tracto de salida del ventriculo derecho, con valores menores
de 36-40 mm Hgenla EVP de grado leve, hasta 60-64 mm Hg en la moderaday mayor
de 60-64 mm Hg en la de grado severo®23,

Ennuestraexperiencia,en mas de un centenar de pacientes en edad pediétrica, las cifras
ecograficas de gradiente medio (GM) se correlacionan mejor con las cifras obtenidas
pico-pico en cateterismo. Asi, habitualmente consideramos un gradiente medio menor
de 30 mm Hg para una estenosis de grado leve, entre 30-50 mm Hg para la de grado
moderado y mayor de 50 mm Hg para la de grado severo.

Las principales lesiones post-tratamiento son la estenosis residual vy la insuficiencia
pulmonar (IP). En el primer caso la valoracion es igual ala de la EVP nativa, mientras que el
segundo puede requerir completar el estudio con una resonancia magnética cardiaca, para
cuantificar el grado de insuficiencia, la funcion y el volumen del ventriculo derecho (VD).

Por tanto, en la valoracién predeporte se recomienda al menos una valoracion
clinica, un electrocardiograma y una ecocardiografia. Algunos autores® recomiendan
complementarlo con una radiografia de térax, lo que puede ser de utilidad en casos
aislados en los que exista una dilatacién severa de la arteria pulmonar.

En las estenosis moderadas-severas, se recomienda complementar la valoracion con
unaergometria, conunaergoespirometriaenlasde grado severo (siendo opcional en las
de grado moderado) y una resonancia magnética cardiaca, en funcion de la insuficiencia
pulmonar o mala ventana para funcion ventricular derecha.

El cateterismo cardiaco raramente es necesario con fines diagndsticos y se reserva para
pacientes con indicacion de tratamiento.




evidencia
cientifica

En el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) vy la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)
unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo v el
gjercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

Para los pacientes con EVP y de cara a la practica de deporte recreativo se establecen
las siguientes recomendaciones:

- No hay restricciones en pacientes con EVP de grado leve, tanto nativos como post-
tratamiento, con insuficiencia pulmonar leve.

- Nohayrestriccionesen pacientestratados con EVP de grado moderadaeinsuficiencia
pulmonar significativa (mayor que moderada), pero realizando un seguimiento anual
con electrocardiograma.

- Laactividad fisica esta restringida a deportes de intensidad leve en pacientes nativos
o tratados con EVP de grado severo (remitir a la consulta del especialista para tratar
e individualizar la recomendacion ejercicio).

- No hay restricciones para pacientes tratados sin EVP residual y con insuficiencia
pulmonar significativa, siempre que la funcion del ventriculo derecho sea normal.

- Laactividad fisica esta restringida a los deportes de intensidad ligera para pacientes
tratados sin EVP residual, con insuficiencia pulmonar significativa y funcion del
ventriculo derecho anormal.

- En los pacientes tratados quirlrgicamente con parche transanular e insuficiencia
pulmonar residual significativa, se aplicaran las mismas recomendaciones que para
la T4Fallot.

En cuanto al deporte de competicion:

- No hay retrcciones en pacientes nativos o tratados con EVP leve, funcién del
ventriculo derecho normal, insuficiencia pulmonar leve, electrocardiograma normal
e hipertrofia leve del ventriculo derecho, precisando una reevaluaciéon anual.

- Actividad fisica restringida a los deportes de moderada intensidad (aerdbicos) o de
intensidad leve (anaerdbicos) en pacientes nativos o tratados con EVP moderada
(30-50 mm Hg), funcién del ventriculo derecho normal, hipertrofia leve del ventriculo
derecho, insuficiencia pulmonar no significativa y electrocardiograma normal,
precisando reevaluaciéon semestral.

- Pueden practicar deportes de intensidad leve (aerdbicos) los pacientes tratados con
EVP leve, insuficiencia pulmonar significativa con dilatacién de ventriculo derecho, si
la funciénde éste es normal y estan asintomaticos>.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4)1, son:

a1




- Se permite el deporte de competicidon sinrestriccion en deportistas con EVP de grado
leve (GIMA menor de 40 mm Hg) y funcién del ventriculo derecho normal, nativa o
postvalvuloplastia con baldn.

- Serestringe eldeporte de competicidonalosdeclase IAy 1B (clasificacion de Mitchell7)
y de intensidad leve-moderada, en deportistas con EVP moderada o severa (mayor
de 40 mm Hg).

- Se valorara el deporte de competicion clase |A y IB (clasificacién de Mitchell??) de
intensidad leve, en deportistas con insuficiencia pulmonar severa residuall.

recomendaciones

En general
- En las estenosis de grado severo se valorara el tratamiento intervencionista.

- Tras la valvuloplastia, los pacientes deben esperar entre 2 y 4 semanas, y tras la cirugia correctora
al menos tres meses, para reincorporarse a la actividad fisica habitual y antes de iniciar actividades
deportivas precisan una valoracién previa.

- En pacientes tratados con insuficiencia pulmonar residual de grado severo, se aplican las mismas
recomendaciones que para la Tetralogia de Fallot.

- En general, hay que favorecer la actividad fisica de tipo dindmico.
Estenosis pulmonar leve (GM menor de 30 mm Hg, GIMA menor de 40 mm Hg)

- En pacientes asintomaticos, sin arritmias, con funciéon y tamano del ventriculo derecho normal,
independientemente de la insuficiencia pulmonar, se permite la actividad fisica sin restricciones. La
reevaluacion se realizara cada dos anos si la insuficiencia pulmonar residual es leve y si es de mayor
severidad, la revision serd anual.

- En pacientes asintomaticos, sin arritmias, con funcién del ventriculo derecho normal pero dilatado
e insuficiencia pulmonar residual moderada ou severa, se permite la actividad fisica recreativa
libre pero la de competicidén esta restringida a la de intensidad leve con predominio dindmico,
realizdndose la reevaluacién anualmente.

Estenosis pulmonar moderada (GM 30-50 mm Hg, GIMA 40-60/64 mm Hg)

- En pacientes sin hipertrofia significativa, con funcién y tamano del ventriculo derecho normal,
independientemente del grado de insuficiencia pulmonar, se permite la actividad fisica recreativa
sinrestricciones.

- Si la funcion del ventriculo derecho se considera anormal, la actividad fisica recreativa estara
restringida a la de intensidad moderada.

- Todos los pacientes con EVP nativa o tratada de grado moderado, podrian realizar actividad fisica de
competicionrestringida aladeintensidad moderada, preferiblemente de caracteristicas dindmicas.
La reevaluacion se realizard al menos anualmente.

Estenosis pulmonar severa (GM mayor de 50 mm Hg, GIMA mayor de 60/64 mm Hg)

- Se permite la actividad fisica recreativa de baja intensidad, estatica y dindmica, estando
contraindicada la actividad fisica de competicion. Las revisiones se realizaran semestralmente.




4.8

Estenosis aortica

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) en la infancia, oscila entre el 3-6%
de las cardiopatias congénitas. Se puede clasificar en subvalvular, valvular y supravalvular.

La estenosis valvular adrtica congénita (EVAo) consiste generalmente en la fusion de los velos o el
hipodesarrollo de las comisuras, el engrosamiento mixomatoso de las valvas y/o |a hipoplasia del anillo.

Segun el nimero de comisuras que estén afectadas, la valvula se denomina unicuspide, bictspide o

tricuspide.

probas
complementarias

LaEVAo serelacionaconlamuerte stbita cardiaca (MSC) durante la actividad deportiva.
De hecho, el 2-4% de todos los deportistas jovenes que han presentado una muerte
sUbita, presentaban una EVA0%. En adultos, el grado de enfermedad se establece por
la combinacién de los datos clinicos (anamnesis, exploracién) y ecocardiograficos (jet,
gradiente, drea valvular), para evitar las limitaciones intrinsecas de cada uno de estos
apartados.

De forma categorica, los pacientes sintométicos (sincope, mareos, dolor toracico o
disneaconelejercicio), se relacionan con mayor riesgo de evolucién aMSC, lo que obliga
a considerar la intervencion sobre la lesion3®8. No existen datos prospectivos similares
en nifos/as, adolescentes y adultos jévenes, debido a que la estrategia de tratamiento
precoz mediante valvuloplastia con baldn, evita la progresion de la enfermedad hasta
ese grado3940,

En pacientes asintomaticos, la ecocardiografia es el método mas eficaz para evaluar la
lesion. En pacientes con funcion sistélica conservada, el gradiente medio transvalvular
aortico (GMAO) se correlaciona mejor con el gradiente hemodinamico y parece mas
Util para categorizar el grado de enfermedad. Asi, se puede definir y cuantificar en leve
(GMAo menor de 25 mm Hg), moderado (entre 25y 40 mm Hg) o severo (mayor de 40
mm Hg).

En la valoracién predeporte se exige al menos una valoracion clinica, un
electrocardiograma y un ecocardiograma. La ergometria puede ayudar para decidir
la indicacion de tratamiento en casos dudosos, estd contraindicada en los pacientes
sintomaticos y es necesaria en la EVAo de grado moderado-severo, para la indicacién
de laintensidad del ejercicio, mediante la valoracién de la respuesta al nivel de ejercicio
que se prevé realizar.

La realizacion de ergoespirometria es opcional frente a la ergometria y el cateterismo
cardiaco raramente es necesario con fines diagndsticos, reservandose para pacientes
con indicacion de tratamiento. La periodicidad de la valoracién es al menos anual,
individualizandola en el caso de EVAo moderada-severa.
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evidencia
cientifica

En el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo v el
gjercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

Para los pacientes con EVAo se establecen las siguientes recomendaciones:

- En pacientes con EVAo de grado leve (GMAo menor de 25 mm Hg), se permite el
deporte competiciony recreativo sinrestricciones, pero es necesario un seguimiento
anual.

- Enpacientes con EVAo de grado moderado (GMAo entre 25 y 40 mm Hg), se permite
el deporte de competicion y recreativo de cualquier tipo, restringido a intensidad
de leve a moderada, siempre que se confirme previamente en una ergometria, una
respuesta adecuada™

- En pacientes sintométicos o con EVAo de grado severo (GMAo mayor de 40 mm
Hg), esta contraindicado el deporte de competiciéon y restringido el recreativo al de
intensidad leve y condicionado a los hallazgos durante la ergometria.

- Enlos pacientes con EVAo de grado leve 0 moderada, no debe haber restricciones en
la actividad fisica, en ausencia de dilatacion de ventriculo izquierdo, aorta ascendente
o arritmia®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afo 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4)1, son:

- Todos los atletas con EVAo, deben de realizar unavaloracién anual previaala practica
deportiva.

- Losdeportistas con EVAo de grado leve con ergometria normal (en ejercicio maximo),
pueden hacer deporte sin restricciones.

- LosdeportistasconEVAode gradomoderado, pueden participarendeportesestaticos
de intensidad leve-moderada y dindmicos de intensidad moderada, condicionados a
una respuesta adecuada® en la ergometria al nivel de ejercicio esperado.

- Los deportistas con estenosis adrtica severa no deben participar en deportes de
competicion, con la posible excepcion del tipo A (clasificacion de Mitchell17).

- Los pacientes sintométicos no deben participar en ninglin deporte de competicion?t.

* ausencia de alteraciones eléctricas y clinicas en el grado de actividad esperado durante el ejercicio (incluyendo respuesta tensional normal)




recomendaciones

En pacientes con EVAo leve, se permite la actividad fisica sin restricciones, con reevaluacién anual
obligada.

En pacientes con EVAo moderada, la actividad fisica esta restringida a intensidad leve-moderada,
condicionada a una respuesta adecuada en la ergometria. *

En pacientes con EVAo severa, la actividad fisica de competicién esta contraindicada, permitiéndose
la actividad fisica recreativa de intensidad leve (rango bajo), condicionada a una respuesta adecuada
en laergometria.*

* ausencia de alteraciones eléctricas y clinicas en el grado de actividad esperado durante el ejercicio (incluyendo respuesta tensional normal)
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Aorta bicuspide

La valvula adrtica bictspide (VAob) es una anomalia frecuente en la poblacién, que se transmite
genéticamente siguiendo un patrén de herencia autosémico dominante y predomina en varones. En
ocasiones coexiste con otros defectos congénitos cardiacos, siendo el mas comun la coartacion de

aorta.

La VAob tiene una entidad clinicamente relevante, no solo por las complicaciones relacionadas con la
valvula (estenosis, regurgitacion), sino porque se acompana de anomalias histoldgicas intrinsecas de
la pared de la aorta, incluyendo necrosis quistica de la capa media y degradacién de fibras elasticas.

Precisamente por ello, los pacientes son mas propensos a desarrollar dilatacion de raiz aértica y de
aorta ascendente®. De hecho, en un 50% puede asociarse a una dilatacién aértica, en relacién con una
alteracion intrinseca de la vasculatura.

valoracion
previa

Debe de realizarse la historia clinica con antecedentes, una exploracion fisica completa,
electrocardiograma y ecocardiograma. En algunos casos se requiere una prueba de
imagen (tomografia axial computerizada o angioresonancia cardiaca), para la medicién
de laraiz adrticay de la aorta ascendente (A0AS)S.

La reevaluaciéon se realizard con periodicidad anual, si no hay dilatacion de aorta
ascendente. En caso de que la hubiera, se individualizara la decisién, en funcion del
grado y evolucion.

En el caso de estenosis valvular asociada, se aplicaran las recomendaciones referidas a
dicha patologia.

evidencia
cientifica

La ESC, la EACPR y la AEPC en el ano 2011, establecen recomendaciones especificas
para la actividad fisica, el deporte recreativo y el ejercicio de entrenamiento en las
cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

Para los pacientes con VAob se establecen las siguientes recomendaciones:

Estan permitidos todos los deportes, excepto los estaticos de alta intensidad, en
pacientes con valvula normofuncionante sin dilatacion de AoAs adrtica ni evidencia
de Coa.

Los pacientes deben de vigilarse estrechamente, al menos realizando un
ecocardiograma anual, por si la disfuncién valvular o la dilatacién progresan con
cualquier tipo de entrenamiento.

Los pacientes con dilataciéon moderada estable de AoAs (40-45 mm en adultos y
su equivalente en nifios/as), pueden participar en deportes estaticos de intensidad
leve y dinamicos de intensidad leve-moderada, excluyendo la practica de aquellos
deportes con colisidon corporal.




Los pacientes con dilatacion progresiva o dilatacion severa de la AoAs (mayor de 45
mm en adultos o su equivalente en nifios/as), deben de considerarse individualmente.
Enéstos, se deberiade limitar la actividad deportiva a deportes estaticos ¢ dindmicos
de intensidad leve, y en los casos mas severos deben referirse a cirugia®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 7), son:

Estan permitidos todos los deportes de competicion si la aorta ascendente no esté
dilatada (z-score menor de 2, o didmetro de aorta de menos de 40 mm en adultos),
siempre condicionado a la funcion valvular.

Estan permitidos todos los deportes de competicion de intensidad leve-moderada,
con un riesgo bajo de colision corporal, en caso de dilatacion ligera-moderada de
la AoAs (z-score entre 2y 3,5 6 didmetro de aorta de 40-42 mm en hombres y 36-
39 mm en mujeres), debiendo realizarseles vigilancia estrecha cada 12 meses, con
ecocardiograma o resonancia magnética.

Estan permitidos los deportes de competicion clase A de intensidad leve, conunriesgo
bajo de colision corporal, en el caso de dilatacion moderada de AoAs (43-45 mm).

Esta contraindicado el deporte de competicién con riesgo de colision corporal, en
caso de dilatacion de AoAs severa, definida como z-score mayor de 3,5-4 o didmetro
mayor de 43 mm en varonesy de 40 mm en mujeres.

Esta contraindicado todo el deporte de competicion en caso de dilatacion de AoAs
severa definida como mayor de 45 mm?.

En el statement de la AHA del aflo 2013 sobre la promocién de la actividad fisica para
ninos/as y adultos con cardiopatias congénitas, se hace referencia a los pacientes
con dilatacién de aorta sin enfermedad del tejido conectivo, alertando del riesgo de
diseccién de aorta muy relacionado con el tamafo de ésta y menciona el aumento de
la tensién de la pared adrtica durante el ejercicio tanto estatico como dindmico, por lo
que recomienda a estos pacientes limitar la actividad, independientemente del tipo de
ejercicio?,

Enla Guiaclinicade evaluacién cardiovascular previa ala practicadeportiva en pediatria

del aflo 2015, se hacen las siguientes recomendaciones:

Estan permitidos todos los deportes, excepto los estaticos de alta intensidad, en caso
de dilatacion leve de AoAs, ausencia de coartacion y valvula normofuncionante.

En caso de dilatacion de AoAs de grado moderado, definido como z-score 4-6, estan
restringidos los deportes a los de clase Ay IB sin contacto.

Se aplicaran las recomendaciones para valvulopatias, en caso de disfuncién valvular
y se hace constar la necesidad de realizacién de resonancia magnética si existe
sospecha de dilatacion adrticaé.
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recomendaciones

En los casos de valvula normofuncionante y sin dilatacidon de AoAs, se permite la actividad fisica sin
restricciones.

En los casos de disfuncién valvular o coartacion de aorta asociada, se aplicaran las recomendaciones
correspondientes a dichas patologias.

En el caso de valvula normofuncionante y dilatacién leve de AoAs, estd permitida la actividad fisica de
intensidad moderada, excluyendo las de riesgo de colisién corporal.

En los casos de véalvula normofuncionante y dilatacion moderada de AoAs, sélo esta permitida la
actividad fisica recreativa estatica de intensidad baja y dindmica de intensidad leve-moderada,
excluyendo las actividades con riesgo de colisién corporal.

Con valvula normofuncionante y dilatacion severa de AoAs, se recomienda sélo la actividad fisica
recreativa de intensidad leve.




4.10

Transposicion de grandes arterias

La transposicion completa de las grandes arterias (TGA) es una anomalia cardiaca congénita en la que
la aorta sale enteramente o en su mayor parte del ventriculo derecho (VD) y la arteria pulmonar sale
enteramente o en su mayor parte del ventriculo izquierdo (VI). También se denomina discordancia

ventriculo-arterial.

La TGA sin correccién, tiene una supervivencia escasa por encima de los primeros meses de vida. La
correccion es siempre quirdrgica y puede realizarse mediante la técnica de Mustard (switch atrial) o
la técnica de Jattene (switch arterial).

valoracion
previa

El procedimiento de switch atrial ha caido en desuso a partir de finales de los afos 90,
por lo que casi todos los pacientes intervenidos con esta técnica estan fuera de la edad
escolar y por tanto del objetivo de este documento. De todas formas, resaltamos que
esta poblacién tiene un riesgo aumentado de muerte stbita cardiaca (MSC), siendo los
predictores mas importantes, la presencia de arritmia y la disfuncion ventricular grave.
La edad de reparacioén, la duraciéon del QRS vy los sintomas de insuficiencia cardiaca
también pueden estar relacionados con un mayor riesgo de MSC42,

En las Ultimas tres décadas, la mayoria de los pacientes se han intervenido mediante la
cirugia de switch arterial. En esta intervencién es obligada la traslocaciéon coronaria, por
loque los pacientes con sintomas con el esfuerzo, deben tener una cuidadosa evaluacion
del estado de las arterias coronarias, especialmente si se documentaron variantes
anatémicas del recorrido de las mismas. La ergometria no ha resultado particularmente
sensible para detectar lesiones silentes, y la coronariografia u otras modalidades
de imagen, como el TC, pueden ser necesarias en casos dudosos*3. Otro problema
frecuente es la estenosis pulmonar supravalvular, en el lugar de la anastomosis de la
arteria pulmonar nativa con la neopulmonar.

En la valoracién previa al ejercicio, se recomienda al menos una valoracion clinica, un
electrocardiograma, una ecocardiografia y una ergometria (la ergoespirometria es
opcional). La angioresonancia cardiaca o tomografia axial coronaria pueden indicarse
en los pacientes de alto riesgo de lesion coronaria. Opcionalmente, si se sospecha
lesion coronaria, puede complementarse con una ecocardiografia de ejercicio y/o una
coronariografia. En caso de sospecha de arritmia, se valorara el estudio de holter. En
ausencia de lesiones residuales y con todo el estudio normal, se realizard una revision
cada dos anos, individualizandose en el resto de los casos.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias
congénitas, publicadas en el ano 2010, recomiendan para los pacientes con TGA,
independientemente del tipo de correccion, una valoracion exhaustiva en los pacientes
sintomaticos o con arritmias, recomendando una ergometria para desenmascarar la
posibilidad de arritmias con el ejercicio.
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También se recomienda la practica de ejercicio, de intensidad leve a moderada, de forma
regular, evitando esfuerzos extremos o deportes de competicién de contacto3.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC), unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

Para los pacientes con TGA, intervenidos mediante switch arterial, se hacen las
siguientes recomendaciones:

Enpacientessinlesionesresidualesoconlesionesnosignificativas®ycomportamiento
normal en la ergometria, se permite el deporte recreativo o de competiciéon sin
restricciones, salvo el de competicion que combine alta intensidad estatico/dinamico,
que se considera no recomendado.

En pacientes con lesiones residuales significativas™ y comportamiento normal en la
ergometria, se permite el deporte recreativo de alta intensidad (no recomendado el
estatico de alta intensidad), pero no se recomienda el deporte de competicion salvo
de intensidad leve a moderada>.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para los pacientes
intervenidos mediante switch arterial, en su documento del afno 2015 para la eleccién
y descalificacion de los deportistas competitivos con anomalias cardiovasculares (Task
Force 4)%, son:

Previamente a la practica deportiva, todos los pacientes deben someterse a una
evaluacién que incluya valoracion clinica, electrocardiograma, prueba de imagen de
la funcién ventricular y ergometria.

Es razonable permitir el deporte de competicién a los pacientes asintomaticos, con
funcion ventricular normal y sin taquiarritmias.

Los pacientes con ergometria normal y con anomalias hemodindmicas de grado
mayor que leve o con disfuncién ventricular, pueden realizar deporte de competicion
estatico de intensidad leve a moderada y dindmico de intensidad leve (grupos IA, 1B,
IC vy lIA de la clasificacion de Mitchell?7).

Esta contraindicado el deporte de competicién a todos los pacientes con evidencia
de isquemia coronaria, con la probable excepcién de los de clase IA (clasificacion de
Mitchelll?) de intensidad level.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafiola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD),la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria.

* lesiones residuales menores: comunicacién interventricular residual pequefia, estenosis o insuficiencia pulmonar de grado leve de las
valvulas neoaorta (neoAo) 6 neopulmonar, estenosis leve supravalvular pulmonar, extrasistoles aislados supra o ventriculares.

** lesiones residuales significativas: disfuncion ventricular derecha o izquierda, dilatacion o hipertrofia ventricular, estenosis en tracto de
salida del ventriculo derecho con gradiente maximo mayor de 30 mm Hg, insuficiencia neoAo mayor que leve, arritmia supra o ventricular.




Para los pacientes operados de TGA con switch arterial, se dan dos recomendaciones en
funcion de la presencia o no de lesiones residuales:

Sin defectos residuales o comunicacion interventricular residual pequena,
valvulopatia sigmoidea leve o estenosis supravalvular pulmonar leve y extrasistoles
aislados, estan permitidos todos los deportes salvo aquellos con componente estatico
y dindmico alto (I1IC de la clasificacion de Mitchell 7).

Con presencia de defectos residuales significativos, no estan permitidos los deportes
de competicion, con excepciones individualizadas para los grupos IA, 1B, lIA, 1IB de la
clasificacion de Mitchell'?, si la ergometria es normal®.

recomendaciones

En pacientes de bajo riesgo (ergometria normal sin lesiones residuales o con lesiones residuales
no significativas)*, se permite la actividad fisica recreativa sin restriccion y la actividad fisica de
competicion sin restriccion, pero evitando las actividades que combinen componente estatico y
dindmico de intensidad alta.

En pacientes de riesgo medio (ergometria normal con lesiones residuales significativas)** se
permite la actividad fisica recreativa de intensidad alta (no recomendado componente estatico de
alta intensidad) y no se recomienda la actividad fisica de competicion salvo la de intensidad leve a
moderada.

En pacientes con comportamiento anormal en la ergometria (isquemia o arritmias), la actividad fisica
recreativa o de competicion no esta indicada hasta completar un estudio de imagen coronario y su
valoracién por la unidad de arritmias.

En pacientes con evidencia de isquemia coronaria estd contraindicada la actividad fisica de
competicion, con la posible excepcion de la de intensidad leve y se individualizara la indicacién de
actividad recreativa, en funcion de las pruebas complementarias y entrevista personalizada.

*lesiones residuales menores: comunicacion interventricular residual pequefa, estenosis o insuficiencia pulmonar de grado leve de las valvulas neoaorta 6 neopulmonar,
estenosis leve supravalvular pulmonar, extrasistoles aislados supra o ventriculares.

** lesiones residuales significativas: disfuncion ventricular derecha o izquierda, dilatacion o hipertrofia ventricular, estenosis en tracto de salida de ventriculo derecho
con gradiente maximo mayor de 30 mm Hg, insuficiencia neoAo moderada o severa, arritmia supra o ventricular.
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4.1

Transposicidn corregida de grandes arterias

La transposicion de grandes arterias congénitamente corregida (CCTGA) es una cardiopatia
congénita poco frecuente. Se caracteriza porque el retorno venoso sistémico desemboca en la
auricula morfolégicamente derecha, conectada a través de la valvula mitral con el ventriculo
morfoldgicamente izquierdo, del que se origina la arteria pulmonar.

La auricula izquierda recibe el retorno venoso pulmonar, y se conecta a través de la valvula trictispide
con el ventriculo morfolégicamente derecho, en el que se origina la aorta.

Por tanto, el recorrido de la circulacion de la sangre es normal, pero transcurre a través de los
ventriculos de forma contraria a la normalidad.

Otros términos sinénimos de esta situacién son la inversién ventricular o la doble discordancia.
Es frecuente la asociacién con otros defectos adicionales, como la estenosis pulmonar, arritmias o
anomalias de la valvula tricuspidea.

valoracion
previa

Dado el pequefio nimero de pacientes con esta anomalia, es dificil determinar los
factores que definen la poblacion de riesgo para la muerte subita cardiaca (MSC). La
disfuncion ventricular sistémica, la presencia de arritmias, la presencia de defectos

adicionalesy la peor tolerancia al ejercicio, son los factores que se han relacionado con
e| |a 1,42,44, 45.

La tolerancia al ejercicio en estos pacientes, suele estar disminuida de forma
multifactorial, pero se ve agravada por laincompetencia cronotrépicay la disfuncién del
ventriculo derecho, para mantener un volumen de latido adecuado durante el ejercicio.
Por ultimo, el incremento en las cifras de proBNP vy de la disfuncién de la vélvula
tricuspidea, se correlaciona de forma inversa con la tolerancia al ejercicio.

Por tanto, previo a la practica del ejercicio se recomienda una valoracion clinica, una
analitica (proBNP), un electrocardiograma, un ecocardiograma, un estudio holter, una
angioresonancia cardiaca (funcion ventricular) y una ergometria (la ergoespirometria
es opcional). En ausencia de lesiones residuales y con todo el estudio normal, esta
valoracién tendra una validez de dos afos, individualizandose en el resto de los casos.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el ano 2010, recomiendan evitar los deportes estaticos y todos los
deportes de competicion. En el subgrupo de pacientes con lesiones significativas
asociadas y/o disfuncion del ventriculo derecho, deben restringirse a deportes de
intensidad leves.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology




(AEPC), unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el gjercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.
Para los pacientes con CCTGA se hacen las siguientes recomendaciones:

Deporterecreativo sinrestriccion, de formaautolimitada, evitando cualquier aspecto
competitivoy deportes de alto componente estatico.

En pacientes de riesgo bajo”, se recomienda el deporte de competicién dindmico o
estatico, de intensidad leve a moderada.

Enelrestode pacientes, no se recomienda el deporte de competicién por larespuesta
anémala del ventriculo derecho al ejercicioy el riesgo de deterioro de la insuficiencia
tricuspidea o desarrollo de arritmias®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4)1, son:

Previamente a la practica deportiva, todos los pacientes deben someterse a una
evaluacién que incluya valoracion clinica, electrocardiograma, prueba de imagen de
la funcién ventricular y ergometria.

La participacion en deportes de competicion de los deportistas con CCTGA e historia
previa de arritmias clinicamente significativas o disfuncién ventricular severa, puede
ser considerada dentro de valoraciones individuales basadas en la estabilidad clinica.

Los deportistas con CCTGA sin arritmias significativas, disfuncion ventricular,
intolerancia al ejercicio o isquemia inducida por el ejercicio, pueden considerarse
para su participacién en deportes de competicion de intensidad leve a moderada
(grupos IA, IB clasificacion de Mitchell17).

Los deportistas con CCTGA asintométicos, sin anomalias en la valoracion clinica,
pueden ser considerados para su participacion en deportes de competicion de
intensidad moderada-alta (grupos 1, 111B o [11C de la clasificacion de Mitchell17).

- A los deportistas con disfuncion clinica severa del ventriculo derecho sistémico,
obstruccidnseveradeltractodesalidadelventriculoderechoyarritmiasventriculares
o auriculares recurrentes o no controladas, no se les deberia permitir la practica de
cualquier deporte de competicién, con la excepcion de los de baja intensidad (grupo
|A clasificacion de Mitchell?).

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yel Consejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se hacen recomendaciones en funcién
de la presencia o no de lesiones residuales:

- Sin defectos residuales o comunicacion interventricular residual pequenfa,
valvulopatia sigmoidea leve o estenosis supravalvular pulmonar leve o extrasistoles

*pacientes asintomaticos, sin defectos asociados, sin disfuncién o dilatacion del ventriculo derecho, sin arritmias y con respuesta apropiada al
ejercicio (frecuencia cardiaca, gasto cardiaco, tension y electrocardiograma).
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aislados, se permiten todos los deportes salvo aquellos con componente estético y
dinamico alto (grupo I11C de la clasificacion de Mitchell17).

Con defectos residuales significativos no se permiten los deportes de competicion
(con excepciones individualizadas para los grupos IA, 1B, I1A, 11B de la clasificaciéon de
Mitchell??, si el comportamiento durante la ergometria es normal)e.

recomendaciones

En pacientes de bajoriesgo* se permite la actividad fisica recreativasin restriccion (autolimitada porel
paciente), preferible de tipo dindmico, intensidad leve a moderaday la actividad fisica de competicion
estatica/dinamica de intensidad leve a moderada.

En el resto de pacientes se permite la actividad fisica recreativa de intensidad leve y no se permite la
actividad fisica de competicion.

* pacientes asintomaticos, sin defectos asociados, sin disfuncion o dilatacion del ventriculo derecho, sin arritmias y con respuesta apropiada al ejercicio (frecuencia
cardiaca, gasto cardiaco, tensién y electrocardiograma).




4.12

Anomalias coronarias congénitas

Las anomalias de las arterias coronarias representan un pequeno grupo de malformaciones con una
incidencia baja, entre 0,6-1,35 de la poblacion. Suimportancia radica en laidentificacion de anomalias
graves relacionadas con la posibilidad de muerte subita cardiaca (MSC) o con la disfunciéon progresiva
de la funcion ventricular izquierda, provocando una miocardiopatia dilatada.

Las anomalias congénitas pueden presentarse en ausencia de una cardiopatia estructural, destacando
alteraciones en la posicion de las arterias coronarias, en el nUmero de coronarias o presencia
de fistulas; asimismo, existen anomalias coronarias congénitas asociadas a otras alteraciones
estructurales cardiacas?.

valoracion
previa

Las anomalias de las arterias coronarias son la segunda causa de MSC en deportistas
(17% de los casos). El origen anémalo de las arterias coronarias del seno equivocado de
Valsalva, o de la arteria pulmonar se encuentra presente hasta en el 1% de la poblacién
general, pero proporcionalmente es mucho mas frecuente en atletas que fallecen
repentinamente.

Aungue la gran mayoria de las MSC asociadas con anomalfas coronarias ocurren
durante o poco después del ejercicio, en algunos casos ha ocurrido en reposo.

Elorigen andémalo mas comun es el de la arteria coronaria derecha (CD) originada desde
el seno izquierdo de Valsalva, pero entre los deportistas que presentaron una muerte
sUbita relacionada con anomalias coronarias, lo mas comun es el origen anémalo de la
arteria coronaria izquierda (Cl) o descendente anterior originadas en el seno derecho
de Valsalva, asociado al patron interarterial (arteria coronaria izquierda andémala pasa
entre la aortay la arteria pulmonar).

El origen andmalo de una coronaria en la arteria pulmonar es menos frecuente, y a
menudo se presenta con shock cardiogénico o infarto de miocardio en el lactante.

La ecocardiografia transtoracica puede identificar el origen de las coronarias en
muchos pacientes, pero desde un punto de vista practico no siempre es la norma. Baste
recordar un estudio de Basso de 27 casos de muerte sUbitas de origen cardiaco debidas
a anomalias coronarias, en el que menos de la mitad habian presentado sintomas como
palpitaciones, dolor precordial mareo o sincope, y de ellos, 15 habian realizado un
electrocardiograma en un reconocimiento predeportivo, sin hallazgos patoldgicos®’.

lgualmente, en lactantes con miocardiopatia dilataday sospecha de coronaria izquierda
naciendo del tronco pulmonar (ALCAPA), puede ser necesaria la realizacion de un
estudio hemodindmico si el electrocardiograma es muy sugestivo y la ecocardiografia
no es concluyente*s.

Otras pruebas de imagen como la tomografia computerizada (TC) o la angioresonancia
cardiaca (RMN), presentan una eficacia similar a la coronariografia.
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Portanto,enlavaloracién predeportiva se recomiendarealizar previamente alapractica
del ejercicio, una valoracion clinica, un electrocardiograma, una ecocardiografia y una
ergometria (opcional la ergoespirometria).

Las pruebas de imagen como TC o RMN pueden ser necesarias para definir la anatomia
y en caso necesario es posible que se necesite complementar con una coronariografia.

Se individualizaré la periodicidad de las revisiones, siendo como minimo anuales.

evidencia
cientifica

En el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) vy la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)
unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo vy el
ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica. Sin
embargo, no hay referencia especifica para esta patologia®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afio 2015 para la eleccion y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Los deportistas con origen anémalo de una arteria coronaria en la arteria pulmonar
pueden participar solo en deportes de intensidad leve (grupo IA de la clasificacion de
Mitchell'?), independientemente de si han tenido un infarto de miocardio previoy en
esperade lareparacion de la anomalia.

Los deportistas con origen andmalo de la arteria coronaria derecha en el seno
izquierdo de Valsalva, deben evaluarse mediante una prueba de esfuerzo. A los
asintométicos con prueba de esfuerzo normal, se les puede permitir deporte de
competicion después de un adecuado asesoramiento directo del deportista (y/o de
sus padres en el caso de un menor), en cuanto a riesgo y beneficios, teniendo en
cuenta laincertidumbre de precisiéon de una prueba de esfuerzo negativa.

Enlos deportistas con una arteria coronaria izquierda con origen en el seno derecho
de Valsalva, especialmente cuando la arteria pasa entre la arteria pulmonary la aorta,
debe de restringirse la participacion en deportes competitivos, excepto los deportes
del grupo IA de la clasificacion de Mitchell'? antes de la reparacién quirlrgica.
Esta recomendacion se aplica tanto si el hallazgo es incidental o tras sintomatologia
previa.

- A los deportistas no operados, con un origen anémalo de una arteria coronaria
derechaen el senoizquierdo de Valsalva, que presentan sintomas, arritmias o signos
de isquemia en la prueba de esfuerzo, se les debe restringir todos los deportes
competitivos, con la posible excepcion de los deportes del grupo |A de la clasificacion
de Mitchell”, antes de una cirugia reparativa.

- Tras la reparacion quirdrgica del origen anémalo de la coronaria en el seno
contralateral, pueden participar en todos los deportes 3 meses después de la cirugia,
si el paciente permanece libre de sintomas y la prueba de esfuerzo no muestra
evidencia de isquemia o arritmias.




Después de la reparacion del origen andmalo de la arteria coronaria en la arteria
pulmonar, las decisiones sobre la restriccion del ejercicio pueden basarse en la
presencia de secuelas como infarto de miocardio o disfuncion ventricular?.

Enelano 2015, se publicod de forma conjunta entre la Sociedad Espafiola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superior de Deportes (CSD),la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se contraindica la practica deportiva
a los pacientes diagnosticados de una anomalia congénita de las arterias coronarias,
hasta que se realice la correccidn quirirgicas.

Finalmente en las guias clinicas de la American Heart Association (AHA), publicadas en el
ano 2018, para el manejo de los adultos con cardiopatias congénitas, se establecen las
siguientes recomendaciones para el origen andmalo de las coronarias:

Se recomienda realizar una coronariografia, TC o RMN para la evaluacion de una
arteria coronaria anémala.

En los pacientes con origen andmalo de la arteria coronaria izquierda en el seno de
Valsalva derecho, o derecha en el seno izquierdo, se recomienda una evaluacion
funcional y anatomica.

Se recomienda la cirugia en el origen anémalo adrtico de la coronaria izquierda o la
coronariaderecha, enlos pacientes con sintomas o evidencia diagndstica de isquemia
secundaria.

En pacientes asintomaticos, la cirugia es razonable en el origen anémalo de la
coronariaizquierda en el seno derecho.

En presencia de arritmias ventriculares, la cirugia es razonable en el origen andémalo
aortico de la coronariaizquierda o de la coronaria derecha en el seno derecho.

La cirugia o el tratamiento conservador pueden ser razonables para el paciente
asintomatico con un origen adrtico anémalo de la coronaria izquierda o de la
coronaria derecha, en ausencia de isquemia o evidencia anatdmica o fisioldgica que
sugiera un potencial compromiso coronario.

Se recomienda la cirugia para el origen andémalo de la coronaria izquierda desde la
arteria pulmonar.

Se recomienda la cirugia en el paciente adulto sintomético con coronaria derecha
saliendo de la arteria pulmonar, en el que los sintomas se puedan atribuir a la
coronaria anémala.

Es razonable la cirugia en el paciente adulto asintomatico con la coronaria derecha
saliendo de la arteria pulmonar, en el que exista disfuncidon miocardica o isquemia
atribuida a la coronaria anémala2.
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recomendaciones

Los/as niflos/as con origen anémalo de una arteria coronaria de la arteria pulmonar pueden participar
sélo enactividad fisicade intensidad leve, evitando el componente estatico, en esperade lareparacién
de la anomalia.

Encasode origen andémalo de la arteria coronaria derechaen el seno de Valsalvaizquierdoy en espera
decirugiareparadora, se permite sololaactividad fisicarecreativadeintensidad leve (preferiblemente
de componente dindmico), y esta contraindicada toda actividad fisica en caso de respuesta anémala a
la ergometria (sintomas, arritmias o isquemia).

En caso de la arteria coronaria izquierda con origen en el seno derecho de Valsalva, especialmente
cuando ésta pasa entre la arteria pulmonar y la aorta, esta contraindicada la actividad fisica antes de
la reparacién quirdrgica.

Tras la reparacion quirdrgica del origen anémalo de la coronaria, pueden participar en todos los
deportes 3 meses después de la cirugia, siempre y cuando el paciente permanezca libre de sintomas,
no exista disfuncién ventricular moderada-severa y la prueba de esfuerzo no muestre evidencia de
isquemia o arritmias.




1413

Enfermedad de Kawasaki

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica que afecta a vasos de tamafio pequefio
y mediano. Es un proceso inflamatorio agudo, autolimitado, pero potencialmente grave por las
complicaciones cardiacas que se pueden producir, ya que se encuentra entre las principales causas de
enfermedad cardiaca adquirida en la infancia.

Lamayoriade datos epidemiolégicosy clinicos sugierenunorigeninfeccioso. Laclinicaesautolimitada,
caracteristicamente con fiebre, exantema, conjuntivitis, adenopatias, lengua aframbuesada y
descamacion, aunque se han descrito también unalarga serie de criterios clinicos y analiticos mayores
y menores que pueden presentarse®’.

Eltratamiento mas frecuente es con inmunoglobulinaintravenosay antiinflamatorios en la fase aguda
y diversas terapias con antiagregantes o anticoagulantes en funcién de las secuelas y la evolucion.

valoracion
previa

El reconocimiento y tratamiento oportunos en la fase aguda de la EK pueden reducir
las complicaciones cardiacas, pero el 20% de las personas no tratadas y el 4% de los
tratados desarrollardn aneurismas coronarios, que predisponen a isquemia miocardica
e infarto de miocardio.

Se ha propuesto estratificar a los pacientes en 5 niveles en funcion de la afectacion
coronaria. Estos niveles se relacionan con el riesgo relativo de desarrollar isquemia
miocardica o arritmias con el esfuerzo. En cada uno se establecen unas medidas
concretas incluyendo el tratamiento especifico, y lo referente a la actividad fisica y
seguimiento®0>1,

En estudios realizados, con seguimiento de hasta 20 anos tras la fase aguda de la
enfermedad, se ha visto que aquellos pacientes que no han desarrollado alteraciones
coronarias en ningin momento, tienen un riesgo de eventos cardiovasculares similar al
de la poblacién general?2,

No obstante, otros autores han descrito anomalias subclinicas en la funcién endotelial
y en la reserva de flujo miocardico, y ademas, se han descrito lesiones endoteliales
al menos a los 8-10 anos desde el inicio de la enfermedad, lo que puede favorecer el
desarrollo precoz de aterosclerosis en adultos jévenes.

Por tanto, previo a la practica deportiva, es necesario al menos una valoracion
exhaustiva anatémica y funcional de las coronarias, que incluya unha valoracién clinica,
electrocardiograma, ecocardiografia, ergometria (la ergoespirometria es opcional) y/o
ecografia de ejercicio. En caso de dudas o niveles de riesgo elevados se realizard una
tomografia computerizada (TC) o angioresonancia cardiaca (RMN).

evidencia
cientifica

En el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
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unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo v el
gjercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica, pero no
se hacen referencias especificas para esta patologia.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afio 2015 para la eleccién y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 8), son:

Los pacientes con uno o méas aneurismas coronarios grandes, deberian mantener
terapia antiagregante y posiblemente anticoagulante. Es razonable también realizar
unaergometria cada 12 meses y decidir la actividad fisica segiin el resultado de ésta.

Los pacientes con infarto agudo de miocardio o revascularizacién, deben seguir las
guias de adultos para enfermedad ateroesclerotica.

Los pacientes con terapia antiagregante deben evitar los deportes de contacto.

En ausencia de arritmias o isquemia en la ergometria, es razonable permitir la
participacion en deportes de tipo estatico o dindmico de intensidad leve a moderada.
Los pacientes con persistencia de aneurismas de pequefno a mediano tamano, en mas
de una coronaria, deberdn estar en seguimiento y con tratamiento antiagregante.

En los pacientes sin aneurismas coronarios en la fase convaleciente y sin isquemia
o arritmias durante la ergometria, se podréa considerar su participacion en todos los
deportes a partir de las 8 semanas desde la resoluciéon de la enfermedad.

Los pacientes con ectasia/aneurisma transitorio y sin isquemia o arritmias inducidas
por el ejercicio, pueden realizar cualquier deporte a partir de 8 semanas desde la
resolucién de la enfermedad. Se recomienda reevaluar el riesgo cada 3-5 anos o en
funcion de las guias actualizadas?2.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafiola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella, se establecen las recomendaciones
basadas en los 5 grupos de riesgo de Newburger (se permite el deporte sin restriccion
paralos grupos 1y 2; en el grupo 3 se permite el deporte sin restricciéon en menores de
11 anos y condicionado a los resultados de la ergometria en mayores de11 afos; en los
grupos 4y 5 se permite el deporte condicionado a los resultados de la ergometria; no se
permite la practica deportiva hasta pasadas 6-8 semanas del comienzo de laenfermedad
y se evitaran los deportes de contacto en pacientes antiagregados y/o anticoagulados)®.




recomendaciones

En los pacientes en los que no se pueda hacer ergometria por edad y sin sospecha de lesiones
coronarias residuales, se permite la actividad fisica sin restriccion.

Los pacientes sin aneurismas, con ectasia/aneurisma transitorioy ergometria normal, pueden realizar
cualquier actividad fisica después de la fase de convalecencia que dura 8 semanas.

En los pacientes con presencia de aneurismas o estenosis coronaria y con presencia de sintomas,
arritmia o isquemia inducida durante la ergometria, no se permite la actividad fisica de competiciony
se limitard la actividad fisica recreativa ala de intensidad leve, guiados por la ergometria. En la medida
de lo posible completar el estudio de imagen con TC, RMN o coronariografia.

En los pacientes con sospecha de lesiones residuales coronarias, exceptuando ectasia/aneurisma
transitorio, con estudio funcional normal, no se permite la actividad fisica de competicion y se limitara
la actividad fisica recreativa ala de intensidad leve en entorno “seguro”. En este caso, se incluiran en el
Programa alerta escolar del nifio/a cardiépata del 061.

Evitar los deportes de contacto en los pacientes antiagregados y/o anticoagulados.
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4.4

Tetralogia de Fallot y variantes

La tetralogia de Fallot (T4F) es una malformacion cardiaca del grupo de las malformaciones
conotruncales caracterizada por estenosis en el tracto de salida de ventriculo derecho (TSVD),
comunicacion interventricular (CIV), cabalgamiento adrtico e hipertrofia del ventriculo derecho (VD).

La T4F tiene un espectro amplio de anomalias asociadas, como hipodesarrollo de tronco pulmonar y/o
ramas pulmonares, anomalias del sexto arco, agenesia de la valvula pulmonar, anomalias coronarias,
canal auriculo-ventricular completo, arcoderecho,comunicacionesinterventriculares (CIVs) multiples,
etc. En casos extremos puede existir una estenosis critica o atresia de la valvula pulmonar>“.

valoracion
previa

Dada la variabilidad de la enfermedad hay que considerar el nimero vy tipo de
intervenciones realizadas, lacombinacion de procedimientos quirdrgicos y percutdneos
y el implante o no de protesis quirdrgicas o percutdneas.

Los puntos de mayor interés en la valoracion de estos pacientes los podemos resumir
en presencia de cortocircuitos residuales, la estenosis residual de tracto de salida del
ventriculo derecho (incluyendo ramas pulmonares), la disfuncién valvular pulmonar
(estenosis,doblelesioneinsuficienciapulmonar) y tricuspidea (insuficienciatricuspidea),
la dilataciéon/presion y funcion del ventriculo derecho, la fraccion de eyecciéon del
ventriculo izquierdo (FEVI) y la aparicion de arritmias.

Los puntos claves para el desarrollo de arritmias ventriculares, que son la principal
amenaza de muerte subita cardiaca (MSC), son: una presién aumentada en el ventriculo
derecho; el gradodedisfunciénsistélicaydilatacion del ventriculo derecho; ladisfuncion
sistélica del ventriculo izquierdo; un QRS mayor de 180 mseg en el electrocardiograma
basaly la mayor edad en el momento de la reparacion®.

Por tanto, es necesaria una valoracion completa que incluya una valoracion clinica,
realizacion de un electrocardiograma, una ecocardiografia, una ergometria (la
ergoespirometria es opcional), un holter y, en muchas ocasiones, una angioresonancia
cardiaca (RMN). Esta valoracion se realizara cada dos afos en pacientes de bajo riesgo,
cada ano en pacientes de riesgo moderado o moderado-severo, y semestralmente en
los pacientes de riesgo severo.

Generalmente es necesaria la realizacion de RMN para definir la funcién y volumen del
ventriculo derecho, pero no se necesita con la misma periodicidad que la del resto de
pruebasy dependera del criterio clinico.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el afo 2010, recomiendan para la T4F la actividad fisica sin restriccion,
para los pacientes asintomaticos con buen resultado hemodindmico. Los pacientes con
criterios de alto riesgo para arritmia/muerte subita, o con disfuncion biventricular o con




marcada patologia de aorta ascendente, deben limitarse a deportes de intensidad leve y
evitar el ejercicio de tipo isométrico?.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC), unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

En concreto, en el T4F lo hacen en funcidn de la combinacién de varios pardmetros, lo
que se resume en la tabla5%.

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el afo
2013, basandose en la complejidad de las manifestaciones clinicas, indican la valoracion
de las recomendaciones por centros de alta cualificacioné.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Realizar unavaloracidonexhaustiva,que incluyavaloracionclinica, electrocardiograma,
pruebas de imagen (funcion ventricular) y test de ejercicio.

En caso de tener una funciéon adecuada (FE mayor del 50%), ausencia de arritmias o
estenosis del tracto de salida del ventriculo derecho y comportamiento normal en
el test de ejercicio (sin arritmias, isquemia, hipotension, u otros hallazgos clinicos),
pueden participar en deportes de intensidad moderada-alta.

En el caso de disfuncion ventricular severa (FE menor del 40%), estenosis severa
del tracto de salida del ventriculo derecho o presencia de arritmias, se contraindica
la practica del deporte de competicion con la posible salvedad de deportes de
intensidad level.

SINTOMAS ARRITMIAS FEV SHUNT Recomendaciones
DILATACION FUNCION PRESION

Sin restricion (recreativay

No No Leve Normal Normal No Normal No competicion)
No No Moderada Normal - No Normal No Recreativa sin restricion
- Moderada - Recreativa sin restricion
No Si severa Normal ) No Normal No Revision cada 6m
- Moderada - Recreativa aerdbica
No Si severa Anormal ) No Normal No moderada intensidad

Est. TSVD severa

Si . . . 0 VD mayor de si el si Competicion contraindicada

2/3VI Recreativa aerébica leve intensidad
- Si - c&g\e“:a- da - Vl:l) /r;e\!}llor Si - - Competicion baja intensidad

Tabla 5. Recomendaciones para la actividad fisica en la tetralogia de Fallot.

IP: insuficiencia pulmonar. VD: ventriculo derecho. FEV: fraccién de eyeccion ventricular. Est.TSVD: estenosis del tracto de salida del ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo.
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Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se distinguen tres supuestos:

Sin restricciones para todo tipo de deporte en el caso de ventriculo derecho con
presion y tamano normal o levemente aumentado, sin cortocircuito residual, sin
presencia de arritmia (holter o ergometria), con seguimiento anual y reevaluacion
completa bianual.

Permitidos solo los deportes IA (clasificacion de Mitchell??), en el caso de presencia
de insuficiencia pulmonar y dilatacién del ventriculo derecho, o presién sistolica del
ventriculo derecho mayor del 50% del ventriculo izquierdo o presencia de arritmia
auricular o ventricular, con reevaluacion cada 6-12 meses.

En el caso deinjerto interpuesto, se evitaran los deportes de contacto?.

recomendaciones

En los casos de T4F sin riesgo (asintomatico, ausencia de lesiones residuales significativas, volumen
de ventriculo derecho leve, presién ventricular derecha normal o casi normal, funcién biventricular
normal y ausencia de arritmias), se permite la actividad fisica sin restricciones.

En T4F de bajo riesgo (asintomatico, insuficiencia pulmonar leve- moderada, volumen ventricular
derecho leve-moderado, presion estimada do ventriculo dereito normal, funcion de ambos
ventriculos normal, IT menor que moderada, sin arritmias), se permite la actividad fisica recreativa
sin restricciones; actividad fisica de competicion de intensidad moderada.

EnlaT4F deriesgomoderado (asintomatico, insuficienciapulmonar leve-moderada, volumenventricular
derecho moderado, presién estimada de ventriculo derecho normal, funcién del ventriculo derecho
anormal, FEVI normal, ventriculo derecho de tamafio normal, sin arritmias) se permite la actividad fisica
recreativa de intensidad moderaday la actividad fisica de competicién de intensidad leve.

En los pacientes con T4F de riesgo moderado/alto (asintomatico, insuficiencia pulmonar severa,
volumen ventricular derecho moderado, presién estimada de ventriculo derecho normal, funcion del
ventriculo derecho anormal, FEVI normal, ventriculo derecho de tamafo normal, sin arritmias), se
permite la actividad fisica recreativa de intensidad leve y esta contraindicada la actividad fisica de
competicion.

Nos casos de T4F de riesgo alto (sintomatico o estenosis residual moderada-severa, presion VD
mayor de 2/3 VI, o cortocircuito mayor de 1,5, o FEVI anormal o arritmias), se permite la actividad
fisica recreativa de intensidad leve y estd contraindicada la actividad fisica de competicién. En este
caso se activara el deporte en entorno “seguro”, y se incluira al paciente en el Programa alerta escolar
del nifo/a cardidpata del 061.

Siempre que exista algln tipo de restriccion, tanto en la actividad fisica recreativa como en la de
competicion, se preferira favorecer el componente dindmico.
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Enfermedad de Ebstein

Es una malformacion congénita de la valvula tricispide y del ventriculo derecho, caracterizada por
una insercién apical de los velos septal y posterior y una malformacién del velo anterosuperior,
con inserciones anémalas a la pared libre del ventriculo derecho. Como consecuencia, existe un
desplazamiento apical del anillo tricuspideo y una disminucién de la cavidad funcional del ventriculo
derecho que queda restringido a la porcion trabecular e infundibular>>.

La enfermedad de Ebstein (EE) es una cardiopatia compleja, con un espectro amplio de anomalias
asociadas que incluyen arritmias, presencia de cortocircuito derecha-izquierda a través de una
comunicacioén interauricular y diversos grados de insuficiencia tricuspidea (IT), obstruccién del tracto
de salida del ventriculo derecho o disfuncién ventricular derecha e izquierda. En este capitulo se hara
referencia solo a la EE con fisiologia biventricular.

valoracion
previa

Los puntos claves para la estratificacion de los pacientes son: la presencia de sintomas,
cianaosis, arritmias y el grado de IT o disfuncion ventricular.

Por tanto, es necesario una valoracion completa que incluya la realizacion de una
valoracién clinica, un electrocardiograma, una ecocardiografia, una ergometria (la
ergoespirometria es opcional) y un holter.

Puede ser necesaria una angioresonancia cardiaca para la valoracion del tamano y
funcion del VD5, Se recomienda realizar esta valoracion con una periodicidad anual en
el caso de enfermedad de Ebstein, debiéndose individualizar en el resto de los casos.

evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el afio 2010, recomiendan evitar ejercicios dindmicos de alta intensidad
en presencia de insuficiencia tricuspidea moderada-severa, cortocircuito, arritmias u
otras complicaciones, individualizando la decisién en funcion de la severidad de éstas.
En los pacientes reparados sin lesiones residuales no habria limitaciones, salvo evitar
deportes de competicion de tipo estaticoss.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

En concreto, para los/as nifos/as con EE se establecen distintas recomendaciones en
funcion de la gravedad de la enfermedad:

Las formas leves se definen por ausencia de sintomas, sin cianosis, insuficiencia
trcuspidea leve, tamafos normales de VD, funcion sistolica del ventriculo izquierdo
normaly sin evidencia de arritmias auriculares o ventriculares.
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Los pacientes asintomaéticos, con insuficiencia tricuspidea moderada y arritmias
controladas o ausentes se considerarian formas moderadas.

Los pacientes sintométicos, o con dilatacion significativa de la auricula derecha y
ventriculo derecho, o condisfuncién sistodlica de ventriculo izquierdo, o con I'T severa,
0 con arritmias auriculares cronicas o ventriculares repetidas, se considerarian
formas severas.

Los pacientes con formas leves no tendrian limitacion para el deporte recreativo o
competitivo.

Los pacientes de grado moderado podrian participar en deportes de competicion de
intensidad leve vy realizar deporte recreativo dindmico de intensidad leve o estatico
de intensidad moderada.

Los pacientes de grado severo no deberian participar en deportes recreativos o de
competicion, salvo si se han sometido a reparacion quirdrgica con un grado de lesion
residual que les permita incluirse en la categoria de forma leve de enfermedad de
Ebstein (EE), habiendo transcurrido 3 meses desde la intervencién. En ese caso se
considerarian las mismas recomendaciones que para las formas moderadas de EE>.

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca publicadas en el afo
2013, son muy restrictivas, permitiendo sélo deportes de competicién sin apenas carga
dindmica o estatica (con aumento leve de la frecuencia cardiaca), a los pacientes con
enfermedad de Ebstein leve, definida por estar asintoméaticos, indice cardio-toracico
menor de 0,55, insuficiencia tricuspidea leve-moderada y ausencia de arritmias
espontdneas o inducibles en el estudio electrofisiolégico (EEF). La valoracion se realiza
cada seis meses, incluyendo ecocardiograma, ergometriay holter®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la eleccién y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Se permite eldeporte de competiciénsinlimitaciones, alos pacientes con enfermedad
de Ebstein leve a moderada, definida como ausencia de cianosis, ventriculo derecho
de tamafno normal, insuficiencia tricuspidea leve o moderada y sin evidencia de
arritmias auriculares o ventriculares.

Los pacientes que presenten insuficiencia tricuspidea severa, sin evidencia de
arritmias en monitorizacién electrocardiografica ambulatoria (exceptuando
extrasistoles) podrian ser candidatos a practicar deportes de competicion de
intensidad leve tipo IA de la clasificacion de Mitchell?7 (estatico o dindmico de baja
intensidad)?.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se asumen las recomendaciones de la
AHA del afio 2015%, con la puntualizacion de la realizacién de un seguimiento anual en
los pacientes con enfermedad de Ebstein (EE) leve a moderada y un seguimiento cada
6-12 meses en caso de IT severas®.




recomendaciones

En los casos de EE leve (sin cianosis, insuficiencia tricuspidea leve, ventriculo derecho de tamafio
normal y sin arritmias), se permite la actividad fisica sin restricciones.

En pacientes con EE operados, sin lesiones residuales mayores que en EE leve, se permite la actividad
fisica sin restricciones.

Enla EE moderada (insuficiencia tricuspidea moderaday arritmias controladas o ausentes), se permite
la actividad fisica de componente dindmico y estatico de intensidad leve.

En los casos de EE severa (sintomaticos, o con dilatacion significativa de AD y VD, o con disfuncién
sistélica de VI, o con insuficiencia tricuspidea severa o con arritmias auriculares crénicas o
ventriculares repetidas), esta contraindicada la actividad fisica de competicion y se individualizara
la actividad fisica recreativa. Los casos de insuficiencia tricuspidea severa, sin arritmias en el holter
y sin disfuncién ventricular dereita, podrian ser candidatos a practicar actividad fisica recreativa de
intensidad leve (estaticay dindmica).
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4.16

Hipertension pulmonar

De acuerdo con la World Symposium on Pulmonary Hypertension, el limite de la normalidad en la
presion media en la arteria pulmonar (PmAP) es de mas de 20 mm Hg en nifios/as mayores de 3 meses
a nivel del mar>¢.

Conviene recordar que las enfermedades que cursan con hipertension pulmonar (HTP) se clasifican
en distintos grupos en funcién de sus caracteristicas hemodinamicas o clinicas.

Desde el punto de vista hemodinamico distinguimos:

- Hipertensién precapilar: PmAP mayor de 20 mm Hg, acompafnado de una Presién Capilar Pulmonar
(PCP) menor oigual a 15 mm Hg y Resistencia Vascular Pulmonar (RVP) igual o mayor de 3UW.

- Hipertension post-capilar pulmonar: PmAP mayor de 20 mm Hg, PCP mayor de 15 mm Hgy RVP
menor de 3UW.

- Hipertensién pulmonar combinada pre y post-capilar: PmAP mayor de 20 mm Hg, PCP mayor de 15
mm Hg y RVP igual o mayor de 3UW>7,

Desde el punto de vista clinico, existe una clasificacion exclusiva tanto para la edad pediatrica (diez
categorias) 58 como para la edad adulta (cinco categorias)®.

valoracion

previa En general, los pacientes con hipertensién pulmonar toleran mal el ejercicio fisico, se
deben considerar un subgrupo de alto riesgo para su practicay no se deben escatimar
medios en su valoracion.

Se han definido parametros para determinar la estratificacion del riesgo, de cara a
decidir la estrategia de tratamiento en tres grupos (riesgo bajo, intermedio vy alto), lo
que puede servir de guia para la valoracién previa al deporte. Concretamente se han
propuesto los siguientes:

- Datos clinicos de fallo del ventriculo derecho.

- Progresién de la sintomatologia.

- Test de marcha de los seis minutos (en mayores de 6 afos).
- Crecimiento.

- Clasificacién funcional (WHO).

- BNP/NT-proBNP.

- Ecocardiografia.

- Datos del estudio hemodinamico®?.

Por tanto, previo a la practica del ejercicio en estos pacientes es obligado una valoracién
clinicacompleta, unaanalitica (NT-proBNP), unelectrocardiograma, un ecocardiograma,




un holter, y una ergometria (la ergoespirometria es opcional)1,5. Puede ser necesaria
la realizaciéon de una angioresonancia cardiaca en funciéon de la enfermedad. En casos
seleccionados habra que valorar de una ergoespirometria y/o un cateterismo, si se
sospecha paciente de alto riesgo o se considera realizar deporte de competicién. La
periodicidad de la evaluacion se individualizara segun la progresion y la gravedad de la
enfermedad y el tipo de deporte a realizar.

evidencia
cientifica

En el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)
unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo v el
ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica®.

Enconcreto, en la hipertension pulmonar hacen suyas las recomendaciones de las guias
publicadasenelano 2009, parael diagndsticoy tratamiento de la hipertension pulmonar
por el grupo de trabajo correspondiente de la European Society of Cardiology (ESC) y de
la European Respiratory Society (ERS), avalados también por la Sociedad Internacional
de Trasplante de Corazon y Pulmén (ISHLT)%. En ellas, solo se permitiria el deporte
recreativo mientras no aparezcan sintomas ni cianosis inaceptable, evitandose la
aparicion de disnea, incluyendo signos leves de mala perfusién cerebral como mareos o
molestias. En el caso de pacientes sin cortocircuito, se deberia evitar cualquier actividad
fisica recreativa que produzca sintomas de ansiedad.

En cuanto al deporte de competicién, comparten las recomendaciones de la 36th
Bethesda Conference, publicadas en el ano 2005, permitiéndolo solo en presencia de una
presion sistélica pulmonar menor de 30 mm Hg (limite de la normalidad en esa fecha),
debiendo individualizarse en los demas pacientesél.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afio 2015 para la eleccion y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

- Los pacientes con presion arterial pulmonar media menor de 25 mm Hg, pueden
participar en todos los deportes de competicion.

- Los pacientes con hipertension pulmonar moderada-severa (presiéon media en la
arteria pulmonar mayor de 25 mm Hg), deben restringir su participacion en todos los
deportes, conla posible excepcion de los de baja intensidad del grupo IA (clasificacion
de Mitchell?7).

- Un requisito previo obligado, antes de la participaciéon deportiva de un atleta que
presente esta enfermedad1, es una evaluacion completa y un informe predeporte.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria®. En ella, se asumen las recomendaciones de la
ESC, la EACPR y la AEPC publicadas en el afo 20115 para las cardiopatias congénitas
en la edad pedidtrica, basadas a su vez en la 36th Bethesda Conference del 2005¢%,
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permitiendo todos los deportes en presencia de una presién sistélica pulmonar menor
de 30 mm Hg, con un seguimiento individualizado.

Ademas, se establece la necesidad de una valoracién predeporte que debe incluir
un electrocardiograma, un ecocardiograma y, opcionalmente, la realizacion de un
cateterismo cardiaco si se considera necesarios.

Recientemente, se ha actualizado el consenso para el diagnostico y tratamiento de
la hipertensién pulmonar en pediatria de la Red Pedidtrica Europea de Trabajo en
las Enfermedades Vasculares Pulmonares, avalada por la Asociacién Europea de
Cardiologia Pediatrica (AEPC), la Sociedad Europea para la Investigaciéon Pedidtrica
(ESPR) y la Sociedad Internacional de Trasplante de Corazén 'y Pulmén (ISHLT) con las
siguientes recomendaciones:

Los/as nifos/as con hipertensién pulmonar encuadrados en lacategoriade altoriesgo,
segln la escala de 8 puntos propuesta en el consenso, no deberian participar en los
deportes de competicién. S se considera beneficiosa la realizacién de ejercicio fisico
ligero, pero solo debe hacerse tras una consulta médica y una valoracion detallada,
incluyendo el test de ejercicio.

Los/as ninos/as con hipertension pulmonar de leve a moderada, deberian realizar
de forma regular ejercicio fisico de intensidad leve a moderada, permitiéndoles
autolimitar sus actividades seglin sea necesario, pero evitando el ejercicio extenuante
e isométrico, la deshidratacién y el ejercicio a una altitud moderada (1.500-2.500
metros) o alta (mayor de 2.500 metros).

Estas recomendaciones son para los pacientes con hipertension pulmonar de cualquier
causa’.




recomendaciones

Todos los pacientes debenser valorados enunaunidad especializadade hipertension pulmonar pediatrica
de forma periddicay precisan de una valoracion exhaustiva previa a la practica de ejercicio fisico.

Los pacientes de riesgo bajo* pueden realizar actividad fisica de competicion de intensidad leve,
siempre que previamente se hayan evaluado de forma exhaustiva en una unidad especializada en
hipertension pulmonar pediatrica. Se debe fomentar la actividad fisica recreativa de intensidad leve
a moderada. En ambos casos, la actividad fisica debe ser preferiblemente de mayor componente
dindmico, respetando la autolimitacion y evitando la presencia de sintomas de cualquier tipo o
condicionantes negativos (deshidratacion y el ejercicio a una altitud mayor de 1.500 metros).

En los pacientes de riesgo moderado®, la practica de la actividad fisica de competicion dependera
de una recomendacién individualizada por una unidad especializada en hipertensién pulmonar
peditrica. Se debe fomentar la actividad fisica recreativa, de intensidad leve, preferiblemente de
mayor componente dindmico, respetando la autolimitacion y evitando la presencia de sintomas de
cualquier tipo o condicionantes negativos (deshidratacion y el ejercicio a una altitud mayor de 1.500
metros).

Los pacientes de alto riesgo* o sin presencia de cortocircuito deben evitar toda actividad fisica de
competicion o recreativa con alto componente estatico. Se permite la actividad fisica recreativa
dindmica de intensidad leve, pero respetando la autolimitacion y evitando la presencia de sintomas
de cualquier tipo o condicionantes negativos (deshidratacion y el ejercicio a una altitud mayor de
1.500 metros). Se recomienda una especial atencion a la escala de Borg durante la ergometria o la
ergoespirometria.

No se recomienda la realizacién de deporte de competicién o recreativo de intensidad moderada o
intensa, en cualquier paciente que presente cianosis basal.

*Pacientes categorizados en riesgo bajo, moderado o alto segiin propuesta de Hansmann et al*.
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4.17

Fontan y variantes

A efectos del objetivo de este documento, englobaremos dentro de la circulacién Fontan todas
las posibles opciones quirdrgicas que se aplican a la imposibilidad de mantener una circulacién
biventricular.

Desde un punto de vista anatémico, se resumen en la conexidn de las venas sistémicas directamente a
las arterias pulmonares, dejando la cdmara ventricular para la circulacion sistémica. En este espectro
podemos encontrar conexiones bicavopulmonares ajustadas al concepto de la circulaciéon Fontan
“moderna” (Fontan extracardiaco con o sin ventana), mas antiguas (Fontan intracardiaco, Fontan
clasico atriopulmonar), o incluso conexiones parciales del tipo cavopulmonar, en las que no ha sido
posible completar la separacién de la circulacién pulmonar de la cdmara ventricular

valoracion

previa Existen pocos ejemplos en cardiopatias congénitas en las que coexista una variabilidad
de lacardiopatiade basey postquirdrgica tan variada. Todo ello, hace que sea muy dificil
generalizar las recomendaciones para estos pacientes.

Quizas, el aspecto mas positivo es que el riesgo de muerte subita en relacion con el
gjercicio es bajo, en ausencia de arritmias o extenuacion. La limitacién mas importante
para la practica del ejercicio es la disminucién de la capacidad funcional.

Los aspea la hora de definir valoracién predeporte, los aspectos mas relevantes a tener
en cuenta son:

La cdmara ventricular: morfologia, funcién miocardica, funcién valvular, condiciones
de carga (ventana, colaterales).

Las conexiones quirurgicas (cavopulmonares, estenosis del tracto de salida).
Las lesiones residuales en el territorio pulmonar.

Las arritmias.

El riesgo de fendmenos tromboembdlicos.

La alteracion linfatica.

Los dispositivos implantados (marcapasos, desfibrilador, stents).

La limitacién de la funcién cognitiva o psicomotriz®>.

Por tanto, previo a la practica de ejercicio, se recomienda una valoracion clinica, un
estudio electrocardiografico, una ecocardiografia, un holter y una ergoespirometria.
Puede ser necesaria una valoracion por tomografia computerizada o angioresonancia
en funcién de la rentabilidad de la ecocardiografia. La valoracion se realizard con una
periodicidad al menos anual.




evidencia
cientifica

Las guias europeas para el manejo de los pacientes adultos con cardiopatias congénitas,
publicadas en el afno 2010, recomiendan en estos pacientes realizar solo el deporte
recreativo que toleren en funcién de los sintomas. Esta recomendacion es tanto para
los pacientes univentriculares no intervenidos o paliados, como para los pacientes con
circulacion Fontans.

Posteriormente, en el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo
y el ejercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

En concreto, en cuanto al deporte recreativo se recomienda:

La misma actividad diaria que la indicada por la Organizacion Mundial para la Salud
para la poblacién pediatrica normal.

En el caso de estar involucrados en actividades deportivas recreativas organizadas o
formales, deberia realizarse un estudio previo con ergoespirometriay un estudio de
la funcién cardiaca/valvular y de arritmias. En este Ultimo caso, no limitar la actividad
fisica salvo que lo sugieran los resultados del estudio basal o secundariamente a ser
portador de un dispositivo implantado o estar con tratamiento anticoagulante.

Los pacientes que no estén involucrados en actividades deportivas recreativas
organizadas o formales, no deberian tener restricciones en este sentido y deben
animarse activamente para participar en un amplio rango de actividades fisicas.

Los pacientes y los cuidadores deben educarse en la monitorizacién de la intensidad
del ejercicio fisico, para saber cuando detenerse a descansar en caso necesario,
segun el criterio de su cardiologo.

Especificamente, se insiste en que no debe participar en actividades en las que
cualquier persona, incluidos los espectadores, fuerce al paciente a continuar con la
actividad fisica a pesar de aparecer signos que indiquen la necesidad de reposo.

Los pacientes condispositivosimplantados o entratamiento anticoagulante, deberian
evitar deportes recreativos con riesgo de traumatismo o impacto.

En cuanto al deporte de competicion, se recomienda:

Realizar deporte de competicion dindmico de leve a moderada intensidad o estéatico
de baja intensidad, en pacientes asintomaticos con funcién ventricular y saturacion
de oxigeno normal.

Los pacientes con dispositivos implantados o en tratamiento anticoagulante deberia
evitar los deportes de competicién con riesgo de traumatismo o impacto?.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afo 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:
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- Todos los deportistas con Fontan deben realizar una estudio predeporte que incluya:
valoracién clinica, electrocardiograma, valoracion de la funcion ventricular técnicas
de imageny test de ejercicio.

Los pacientes asintomaticos y sin lesiones hemodinamicas significativas, pueden
participar en deportes dindmicos de intensidad leve (grupo IA de la clasificacion de
Mitchell?7).

Deformaindividualizadayenlos pacientes querealiceneltestdeejercicioenausencia
de sintomas, arritmias, hipotension o isquemia, se podria plantear la participacion en
otros deportes de competiciont.

Enelafo 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafiola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD),la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella, se asumen las recomendaciones de la
ESC, la EACPR Y la AEPC del ano 2011 para el deporte de competiciong.

recomendaciones

En pacientes asintomaticos, con funcion ventricular y saturacién de oxigeno normales, se permite la
actividad fisica de competicidon con componente dindmico de leve a moderada intensidad o estatico
de intensidad leve. No hay restricciones para la actividad fisica recreativa, pero se individualizara por
pruebas de valoraciéon basal, especialmente la ergoespirometria.

En los demas pacientes, se individualizard la recomendacién de actividad fisica, siendo siempre
preferible la de tipo dindmico.

Los pacientes de alto riesgo* precisan ser incluidos en el Programa alerta escolar del nifno/a cardiépata
del 061 y realizar deporte en entorno “seguro”.

En el caso de dispositivos implantados o en tratamiento anticoagulante, se evitaran los deportes
recreativos o de competicidn con riesgo de traumatismo o impacto.

* Pacientes de alto riesgo: pacientes con test ejercicio anémalo (sintomas, arritmias, hipotension o isquemia) o disfuncién ventricular.
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Otras cardiopatias ciandticas

Segun la Real Académica Espafola, la cianosis es la coloracién azulada y alguna vez negruzca o livida
de la piel, debida a trastornos circulatorios. Es evidente en la piel, mucosas y lechos ungueales y se
debe ala presencia en sangre de una cifra mayor o igual a 5 gr/dl de hemoglobina desaturada.

El sindrome de Eisenmenger supone la combinacién obligada de un cortocircuito derecha-izquierda
con una enfermedad vascular pulmonar (EVp) establecida.

Las causas son variadas y las podemos agrupar en: cardiopatias complejas con mezcla inadecuada;
cardiopatias nativas o paliadas con un cortocircuito derecha-izquierda; fistulas arteriovenosas
pulmonares y enfermedades pulmonares con obliteracién alveolar.

valoracion
previa

En general, los pacientes cianoticos toleran mal el ejercicio fisico y suelen autolimitarse
en la practica de actividad fisica, por lo que existe escasa evidencia cientifica en este
contexto.

El tipo de cardiopatia, la anatomia o correccién realizada, las lesiones residuales, la
ferropenia vy la situacién general del paciente tendran importancia en la valoracion
predeporte, especialmente si se planea realizarlo en cotas de altitud elevada.
Finalmente, no se debe olvidar que dentro de estos pacientes hay subgrupos de alto
riesgo de muerte subita (por ejemplo, EVp sin cortocircuito asociado).

Por tanto, previo a la préactica del ejercicio, se recomienda una valoracion clinica,
una analitica (sideremia), un electrocardiograma, un holter, una ecocardiografia y
una ergoespirometria. Posiblemente en algunos pacientes puede ser necesaria una
tomografia computerizada (TC) o una angioresonancia (RMN) para definir la anatomia.
Encasos aislados puede ser también necesario un cateterismo, paradefinir las presiones
pulmonares. La valoracion se realizara anualmente.

evidencia
cientifica

En el ano 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)
unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo v el
gjercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.

En concreto, en los pacientes con cianosis se recomienda un screening predeporte
gue incluya una valoracion clinica completa (especial atencién al sincope, arritmias),
ecocardiografia (TC y/o RMN si fuera necesario), un cateterismo cardiaco reciente, un
electrocardiograma basal y un holter.

Dada la complejidad de estos pacientes se recomienda individualizar las
recomendaciones por profesionales expertos.
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Es importante resaltar que se incluyen en el mismo apartado los pacientes con
sindrome de Eisenmenger y EVp. De forma general, se contraindica cualquier actividad
fisica excesiva (que produzca sintomas o aumento de la cianosis) en los pacientes con
EVp y ausencia de cortocircuito, que se consideran un subgrupo de especial riesgo. En
pacientes ciandéticos no operados se permitiria el deporte de competiciéon en el rango
dinamico/estatico bajo.

En pacientes ciandticos paliados, igualmente se permitiria el deporte de competicion en
el rango dindmico/estatico bajo, siempre y cuando la saturaciéon de oxigeno permanezca
mayor al 80%, no existan taquiarritmias con sintomas de alteracion de conciencia vy la
funcion ventricular fuera normal o estuviera solo levemente alterada®.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA), en su documento del afio
2015 para la eleccion y descalificacion de los deportistas competitivos con anomalias
cardiovasculares (Task Force 4), especificamente para la cianosis en pacientes con
cardiopatias congénitas no operadas o paliadas son:

Realizar una evaluacion completa de los deportistas con cardiopatias congénitas no
operadas que incluya un test de ejercicio, teniendo en cuenta que es obligatoria una
valoracion predeporte basada en el status clinico y la anatomia subyacente, antes de
la participacion deportiva.

Los deportistas con cardiopatias ciandticas no reparadas, clinicamente estables vy
sin sintomas de fallo cardiaco, pueden ser considerados para participacion deportiva
solo en deportes del grupo IA de la clasificacion de Mitchell>?7,

recomendaciones

Los pacientes con cianosis y sospecha o riesgo de enfermedad vascular pulmonar o hipertensién
pulmonar, deberan seguir las recomendaciones del apartado de hipertensiéon pulmonar.

Los pacientes ciandticos, con cardiopatia no operada o paliada, requieren una recomendacién
individualizada enun centro expertoy basada en unavaloracion previa exhaustiva, antes de larealizaciéon
de cualquier actividad fisica.

No se recomienda a los pacientes cianéticos, la realizacion de cualquier actividad fisica de intensidad
superior a leve.




4.19

Transplante cardiaco

El trasplante cardiaco es el punto final de un grupo heterogéneo de patologias que van desde
cardiopatias congénitas estructurales, que han llegado a una situacién de inoperabilidad, estadios
finales de cardiopatias congénitas complejas en las que se optd por la via univentricular y
cardiomiopatias en estadio irreversible y en situacién terminal o cuasi terminal.

Por tanto, en la categorizacién y definicion de la situacién del individuo trasplantado se debera tener
en cuenta esta variabilidad.

valoracion

previa La valoracién del paciente trasplantado previa a la practica del ejercicio debe ir dirigida
atres aspectos:

- La idiosincrasia del corazdn trasplantado, que por definicion estd denervado y
secundariamente presentard una respuesta cronotroépica al ejercicio distinta a la
esperada en un paciente no trasplantado.

- La posibilidad de eventos coronarios secundarios al desarrollo ocasional de la
vasculopatia coronaria postinjerto, agravados por el hecho de desarrollarse en un
corazon denervado y, por tanto, presentarse con escasa correlacion clinica en fases
precoces.

- La situacion global del paciente sobre todo en los primeros meses después del
trasplante. Muchos pacientes presentan un deterioro generalizado del organismo,
por la patologia coadyuvante residual de su situacién previa. A esa situacion hay que
anadir los efectos secundarios de la medicacion necesaria para su tratamiento.
Algunos pacientes tienen una pérdida importante de masa muscular vy
desmineralizacion ésea de causa multifactorial, incluyendo la medicacion
inmunosupresora. Todo ello obliga a individualizar las recomendaciones de cara a la
préactica del ejercicio®.

Por tanto, previamente a la realizacion de ejercicio se precisa al menos una valoracion
clinica en una unidad de seguimiento post-trasplante, un electrocardiograma,
una ecocardiografia y una ergoespirometria. La periodicidad de la valoracion sera
individualizada, pero al menos de forma anual.

evidencia

cientifica Existen pocas recomendaciones en las guias de practica clinica dirigidas a los pacientes
pediatricos trasplantados.

En el aflo 2011, se publicaron de forma conjunta por la European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), el European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) y la Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)
unas recomendaciones especificas para la actividad fisica, el deporte recreativo v el
gjercicio de entrenamiento en las cardiopatias congénitas en la edad pediatrica.
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En concreto, en el trasplante cardiaco, referido a la practica de deporte recreativo se
recomienda:

En general se debe favorecer la practica de ejercicio.

- Todos los pacientes trasplantados deben entrar en un programa de rehabilitacién
dentro de los tres meses siguientes al trasplante.

Debe de haber un retorno a la actividad fisica propia de la edad, incluyendo clase de
educacion fisica, en los 6 meses post-trasplante.

Es preferible |a practica de actividad fisica de tipo dindmico.

La participacion en deportes de competicién deberia estar individualizada, con una
reevaluacion anual detallada.

Para las recomendaciones referidas al deporte de competicién hacen suyas los
postulados de la 36th Bethesda Conference sobre recomendaciones para los atletas de
competicion con anomalias cardiovasculares®63:

Las decisiones referentes al ejercicio de competicién deben hacerse en conjuncion
con el cardidlogo de seguimiento del trasplante.

Los deportistas sin estenosis coronaria, sin isquemia inducida por el ejercicio vy
capacidad de ejercicio normal para su edad, podran participar en el deporte de
competicion que toleren.

Los deportistas con estenosis coronaria deben de seguir las recomendaciones de
la American Heart Association (AHA) (36th Bethesda Conference, Task Force 6) para la
patologia coronaria.

La version més reciente de las recomendaciones de la American Heart Association (AHA)
fueron publicadas en el afio 2015, en un documento para la eleccion y descalificacion
de los deportistas competitivos con anomalias cardiovasculares, que mantiene la
misma estrategia que las anteriores. En concreto en su Task Force 8, en el apartado del
deportista con trasplante cardiaco recomienda:

El cardidlogo responsable del seguimiento del trasplante tendra la uUltima palabra
sobre las recomendaciones en la practica del ejercicio.

Es razonable que los receptores de trasplante cardiaco que participen en
competiciones deportivas se sometan de forma anual a un test de maximo ejercicio
con ecocardiografia, usando un protocolo que simule las demandas cardiacas vy
metabdlicas, del evento deportivo y de su entrenamiento.

Es razonable también, que los receptores de trasplante cardiaco con fraccién de
eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) mayor del 50%, ausencia de isquemia
cardiaca y sin inestabilidad eléctrica participen en todas las actividades de
competicion adecuadas a su tolerancia al ejercicio®.




recomendaciones

Los pacientes trasplantados sin lesiones coronarias, sin isquemia inducida por el ejercicio y capacidad
de ejercicio normal para su edad, podran realizar actividad fisica sin otras restricciones que las que
defina su unidad de seguimiento post-trasplante.

Los pacientes trasplantados deberian entrar en un programa de rehabilitacion dentro de los tres
meses inmediatos al post-trasplante, con el objetivo de reincorporarse ala practicafisica habitual para
su edad dentro de los seis primeros meses. Esta recomendacién debe individualizarse a la situacién
del paciente previa al trasplante y a la opinion de la unidad de seguimiento del post-trasplante.
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4.20

Miocardiopatia dilatada

La miocardiopatia dilatada (MCD) corresponde a una enfermedad del miocardio que cursa con
dilatacion (z-score mayor de 2) y disfuncion sistélica ventricular o biventricular, en ausencia de
condiciones de carga anormal o enfermedad coronaria®*.

estratificacion
delriesgo

El curso clinico de los pacientes con MCD es muy variable y dificulta la toma de
decisiones en la estratificacion del riesgo en estos pacientes. En ninos/as con MCD,
a diferencia de los adultos, es menos frecuente la muerte stbita cardiaca (MSC) v la
presencia de fibrosis, pero se han descrito los siguientes factores de riesgo relacionados
con la MSC¢:

- Electrocardiograficos: QRS prolongado.
- Clinicos: el grado de insuficiencia cardiacay la edad al diagndstico.

- Ecocardiograficos: menor fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI),
menor grosor da pared posterior y dilatacién del ventriculo izquierdo (VI).

Hasta un 50% de los casos de MCD puede ser familiar y de origen genético, habiéndose
descritos determinadas variantes genéticas que se asocian a mal prondstico (lamina,
filamina AC, DSP, etc.), que constituyen por si solas un subgrupo de alto riesgo de
muerte subita arritmogénica.

Por tanto, para la estratificacion del riesgo de MSC de la enfermedad es necesario al
menos una valoracioén clinica, un electrocardiograma, un holter, un ecocardiograma, y
posiblemente una ergoespirometria. Si existe historia familiar de muerte subita o se
valora la posibilidad de una MCD familiar se debe complementar con una valoracion
por la unidad de cardiopatias familiares.

La utilidad de la angioresonancia (RMN) en nifos/as no es tan clara como en adultos, ya
que a diferencia de éstos no se suele encontrar fibrosis en este rango de edad, que en
adultos constituye un marcador de riesgo arritmogénico. Se puede valorar su realizacion
en mayores de 10 afios o dependiendo de la valoracion de la unidad de cardiopatias
familiares, con una periodicidad anual.

En general, en los pacientes genotipo positivo y fenotipo negativo (G+F-) con MCD
no hay diferencias en cuanto al riesgo durante la practica de ejercicio con la poblacién
sana*. Por tanto, no seria necesaria la estratificacion del riesgo de muerte subita, o en
todo caso estaria condicionada a la valoracion por la unidad de cardiopatias familiares.

evidencia
cientifica

No existe suficiente informacién cientifica del riesgo que sufren los pacientes con MCD
durante la practica del ejercicio o deporte, por lo que las guias de préactica clinica adoptan
una postura de prudencia, especialmente con los pacientes con factores de riesgo de MSC.




Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el afo
2013, recomiendan a los pacientes con MCD no participar en ninguna practica
deportiva, exceptuando al grupo de bajo riesgo que podrian participar en deportes de
baja demanda cardiovascular con seguimiento periédico.

El grupo de bajo riesgo estaria definido por cumplir los siguientes ftems:
- Ausencia de muerte subita familiar.
- Estar asintomaticos (sin terapia).

- Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo ligeramente deprimida (igual o mayor
del 45%) y que aumenta con el gjercicio.

- Aumento de la tension arterial (TA) normal durante el gjercicio.
- Ausencia de arritmias significativas documentadas®.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yel Consejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previaala prdcticadeportivaen pediatria. Enella se contraindica el deporte de competicién
para todos los pacientes con MCD, exceptuando un subgrupo de bajo riesgo al que se le
permitiria deportes con componente dindmico bajo-moderado vy estatico bajo (grupos
[A, IB de la clasificaciéon de Mitchell?7).

El grupo de bajo riesgo estaria definido por:

- Ausencia de muerte subita familiar.

- Estar asintomaticos.

- Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo normal.
- Aumento de TA de forma normal durante el ejercicio.
- Ausencia de arritmias ventriculares8.

Mas recientemente, enel ano 2019, la Sport Cardiology Section of the European Association
of Preventive Cardiology (EAPC) de la European Society of Cardiology (ESC) publicd un
documento sobre las recomendaciones de participacién en deporte competitivo
y recreativo de los deportistas con cardiomiopatias, miocarditis y pericarditis*. En
concreto, para los pacientes con MCD se establecen las siguientes recomendaciones:

- Estd contraindicada la realizacion de deporte de competicion, pudiendo practicar
actividad recreativa en los siguientes casos: presencia de sintomas; fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo menor del 40%,; presencia de fibrosis extensaen la
RMN; episodios de taquicardia ventricular frecuentes en el holter o en la ergometria
y sincope.

- Pueden practicar deporte sin restricciones, los pacientes con fraccién de eyeccion del
ventriculo izquierdo levemente reducida (igual o mayor del 40%) y que cumplan los
siguientes items: estar asintomaticos; no tener historia previa de sincopes y ausencia
de arritmias en el holter o en la ergometria.
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También en el mismo afo, se publica conjuntamente por la Sociedade Brasileira de
Cardioloxiay la Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do Esporte una actualizacion
de la Guia brasilena cardioldgica para el deporte y el ejercicio.

Enrelacién ala MCD no se recomienda el deporte de competicién para los deportistas
con MCD sintométicos, salvo los deportes del grupo IA (clasificacion de Mitchell??) y
solo en casos seleccionados.

Los pacientes de bajo riesgo, definidos por estar asintomaticos, no tener historiafamiliar
de muerte subita, fraccion de eyeccién del ventriculo izquierdo reducida de forma
ligeray sin arritmias ventriculares complejas, podrian participar en deportes estaticos
o dindmicos de intensidad leve a moderada. La préactica de programas de rehabilitacion
cardiaca estd recomendada en cualquier paciente con MCD?.

recomendaciones
La actividad fisica de competicién y recreativa de intensidad severa en general esta contraindicada.

La actividad fisica de competiciény recreativa de intensidad leve, se recomienda en pacientes de bajo
riesgo*

En portadores sanos (G+F-) de variantes genéticas de patogenicidad demostrada relacionadas
con MCD, con RMN cardiaca, holter y ergometria o ergoespirometria normales, se les permite la
realizacién de cualquier actividad fisica, previa valoracién por la unidad de cardiopatias familiares
(ausencia de antecedentes familiares de MSC y de variantes genéticas de alto riesgo arritmico o de
progresion de la cardiopatia en caso de deporte).

* Subgrupo de bajo riesgo: asintomaticos, sin historia familiar de muerte subita, fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo ligeramente deprimida (igual o mayor del
45%) y que aumenta con el ejercicio, aumento de TA normal durante el ejercicio, ausencia de arritmias significativas documentadas y ausencia de variante genética o
historia familiar de mal pronéstico.




4.2

Miocardiopatia hipertrofica

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) corresponde a un grupo heterogéneo de enfermedades con un
engrosamiento de uno o mas segmentos del miocardio (z-score mayor de 2 mm en nifios/as e igual o
mayor de 15 mm en adultos), no explicable por una alteracion de las condiciones de llenado cardiaco®“.

estratificacion
del riesgo

Existe una propuesta para estimar el riesgo relativo de MSC y considerar el implante de
un desfibrilador, pero no estd recomendado su uso en los menores de 16 anos, en los
atletas, enla MCH asociada a enfermedades metabdlicas o sindromes y en los pacientes
con historia previa de muerte subita cardiaca (MSC) o taquicardia ventricular sostenida
(TVS)se.

Recientemente se ha publicado una propuesta de modelo predictivo similar para nifnos/
as, basado en cinco pardmetros (sincope, espesor de miocardio, didmetro de auricula
izquierda, gradiente del tracto de salida del ventriculo izquierdo y TVS), que esté
pendiente de validacién externa®’.

Histéricamente se ha sido muy restrictivo en la practica deportiva de los pacientes con
MCH, pero hoy en dia estas restricciones no son tan severas ya que se ha visto que el
riesgonoestanalto (basadoenel seguimiento de amplias cohortes)y que existen ciertos
factores que pueden ayudar en la estratificacion del riesgo. Un meta-analisis publicado
en el ano 2017, definia los siguientes factores de riesgo mayores para desarrollo de
MSC en niflos/as con MCH: antecedente de episodio cardiaco adverso (MSC abortada
0 TVS); taquicardiaventricular no sostenida (TVNS); sincope e hipertrofia severa (mayor
de 30 mm o z-score mayor de 6), siendo este Ultimo el menos potente.

Se analizan también otros factores de riesgo, denominados menores (antecedentes
familiares de MSC, sexo, edad, sintomas, cambios en el electrocardiograma, respuesta
anormal de la presion arterial al ejercicio, obstrucion del tracto de salida del ventriculo
izquierdoy distintas pruebas diagnosticas funcionales o de imagen), sin una correlacion
claramente definida%®.

Por tanto, para la estratificacion del riesgo de muerte subita en pacientes con MCH
de la enfermedad es necesaria, al menos, una valoracion clinica de los antecedentes
personales, incluyendo una valoracion en una unidad de cardiopatias familiares,
un estudio electrocardiogréfico y ecocardiografico, un holter, una ergometria
(opcionalmente unha ergoespirometria) y una resonancia cardiaca.

Lavaloracion se realizaria conuna periodicidad anual, salvo la valoracion en la unidad de
cardiopatias familiares que serd de periodicidad individualizada.

En los pacientes con genotipo positivo y fenotipo negativo (G+F-) para MCH, no hay
diferencias en cuanto al riesgo durante la practica de ejercicio con la poblacion sana®.
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Por tanto, no seria necesaria la estratificacion del riesgo de muerte subita o, en todo
caso, estaria condicionada a la valoracion por la unidad de cardiopatias familiares.

evidencia
cientifica

Engeneral,enlas guias europeasy americanas histéricamente se indicaba la prohibicion
de realizaciéon de deporte de competicion en estos pacientes!?13, Recientemente esta
actitud es menos restrictiva en pacientes adultos de bajo riesgo y especificamente en
deportistas de élite tras consenso con los mismos?.

Asi, en las guias de la American Heart Association (AHA) para el diagndstico y tratamiento
de la MCH del ano 2011, se incluia en esta prohibicion la actividad fisica recreativa de
alta intensidad o de alto grado de competitividad en cualquier paciente diagnosticado
de MCH.

También se recomendaba evitar la realizaciéon de ejercicio en ambientes extremos que
afecten la volemia (alta humedad ambiental, calor o frio intenso) y evitar los ejercicios
“explosivos” que se asocien a aumentos rapidos de frecuencia cardiaca, como los sprints,
prefiriendo ejercicios més continuados, como la natacion o el ciclismo.

Consideraban razonable la participacion en deportes competitivos de intensidad leve
(componentes dindmico o estatico bajos) o en actividad fisica recreativa. Para facilitar
la comprension, los autores establecen una tabla con distintos ejemplos de deportes,
categorizados en tres grados de intensidad y cuantificando el grado de recomendacion
para el ejercicio!?13,

Evolutivamente en las guias de la European Society of Cardiology del ano 2014 para el
diagndstico y manejo de la MCH, se establecia una recomendaciéon de mantener un
habito de vida saludable en todos los pacientes, adaptando las recomendaciones para
el deporte recreativo a los sintomas vy riesgo de complicaciones relacionadas con la
enfermedad. En el caso de los/as nifos/asy en ausencia de factores deriesgo o sintomas,
se les debfa permitir un nivel de actividad aerébica de intensidad leve a moderada#.

Enelano 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yel Consejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se asumen las recomendaciones de la
American Heart Association (AHA) 2018.

Masrecientemente, enelano 2019, la Sport Cardiology Section of the European Association
of Preventive Cardiology (EAPC) de la European Society of Cardiology (ESC) publicé un
documento sobre las recomendaciones sobre la participacion en deporte competitivo y
recreativo de los deportistas con cardiomiopatias, miocarditis y pericarditis*.

En concreto, para los pacientes con MCH se contraindica la realizaciéon de ejercicio
en caso de historia de muerte subita abortada, presencia de sintomas, taquicardias
ventriculares inducidas por el gjercicio, score-5 afos ESC alto, gradiente maximo mayor
de 50mmHgeneltractodesalidadel ventriculoizquierdo, respuestade tension arterial
anormal al ejercicio.




En este mismo documento y asumiendo una evaluacion completa de la informaciény de
los riesgos por el paciente, se considera razonable la realizaciéon de cualquier deporte
de competicién, excluyendo los que tengan un riesgo anadido en caso de sincope, en los
casos de expresiones leves de la enfermedad, score-5 afnos bajo y edad adulta?.

recomendaciones
La actividad fisica de alta intensidad, en general, esta contraindicada.
La actividad fisica de baja intensidad se recomienda en pacientes asintomaticos y sin factores de riesgo®.

Evitar ambientes extremos que afecten la volemia y los ejercicios “explosivos” que se asocien a
aumentos rapidos de frecuencia cardiaca, como los sprints.

Los portadores sanos sin fenotipo de MCH (G+F-), pueden realizar cualquier tipo de deporte, en
ausencia de antecedentes familiares de MSC vy tras la valoracion por la unidad de cardiopatias
familiares.

*Factores de riesgo: antecedente de episodio cardiaco adverso (muerte stbita cardiaca abortada o taquicardia ventricular sostenida), taquicardia ventricular no
sostenida, sincope, hipertrofia severa (mayor de 30 mm o z-score mayor de 6) y historia familiar de muerte stbita. La ausencia de todos los factores de riesgo es necesaria
para considerarse subgrupo de riesgo bajo. La respuesta anémala a la ergometriay el pronéstico de la mutacién genética, en caso de conocerla, podrian tenerse en cuenta
como factores adicionales en la toma de decisiones.
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4.22

Miocardiopatia no compactada

Lamiocardiopatia no compactadade ventriculo izquierdo (MCNC) corresponde aunaenfermedad del
miocardio que cursa con trabeculaciones prominentes, separadas por recesos dentro del miocardioy
que suelen asociarse a distintos grados de disfuncién ventricularé*.

En la actualidad hay mucha controversia sobre su diagnéstico, ya que los criterios actuales
sobrediagnostican laenfermedad. El hallazgo de hipertrabeculacién en la poblacién es muy frecuente,
pues hasta 1 de cada 7 personas cumpliria criterios y sin embargo son personas sanas, no pacientes.
Es por ello que recientemente hay una corriente de opinién entre los expertos, en la que se considera
que el diagnéstico de MCNC debe basarse en una combinacién de hallazgos en las pruebas de imagen
junto con disfuncién ventricular, sintomas, antecedentes familiares de miocardiopatia o muerte
sUbitay alteraciones en el electrocardiograma.

estratificacion
del riesgo

El curso clinico de los pacientes con MCNC es variable. La presencia de disfuncion
ventricular, de historia familiar de miocardiopatia y/o muerte subita o de una variante
genética patogénica, son muy importantes a la hora de establecer un diagndstico/
pronostico, siendo la disfuncion ventricular el factor de riesgo méas importante para el
desarrollo de eventos cardiacos desfavorables.

Por tanto, para la estratificacion del riesgo de la enfermedad es necesario al menos una
valoracién clinica, incluyendo una valoracion por una unidad de cardiopatias familiares,
un electrocardiograma, un holter y una ergometria (la ergoespirometria es opcional).

La angioresonancia cardiaca (RMN) puede facilitar la cuantificacion de la funcion
ventricular enlos casos de mala ventana. La valoracion se realizard con una periodicidad
anual.

evidencia
cientifica

Enelafo 2015, se publicé de forma conjunta entre la Sociedad Espafnola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafiola de Cardiologia
(SEC)yelConsejo Superiorde Deportes (CSD),la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se recomienda individualizar la decision
en unidades especializadas®.

En el ano 2019, la Sport Cardiology Section of the European Association of Preventive
Cardiology (EAPC) de la European Society of Cardiology (ESC) publicé un documento sobre
las recomendaciones para la participacion en deporte competitivo y recreativo de los
deportistas con cardiomiopatias, miocarditis y pericarditis®.

En los atletas con MCNC se contraindica la realizacién de deporte de competicion en
presencia de disfuncion sistolica de ventriculo izquierdo y/o arritmias ventriculares.
Esta recomendacion se hace extensiva cuando la aparicién de un sincope se pudiera
asociar ariesgo de muerte o dano importante.




Por el contrario, se permite la practica de cualquier deporte alos deportistas con MCNC
que cumplan estas tres condiciones: estar asintomaticos; sin historia de sincope y sin
arritmias en holter o durante la ergometria“.

También el mismo ano, se publica conjuntamente por la Sociedade Brasileira de Cardioloxia
y la Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do Esporte, una actualizacion de la
Guia brasilena cardiolégica para el deporte y ejercicio. Para los deportistas con MCNC
con disfuncién sistélica de ventriculo izquierdo, presencia de arritmias ventriculares
significativasenel holter odurante laergometria o historiade sincope, no se recomienda
el deporte de competicion. Queda como posible excepcion los deportes del grupo A
(clasificacién de Mitchell??) y en casos seleccionados”.

recomendaciones

Esta contraindicada la actividad fisica de competicién y la actividad fisica recreativa de intensidad
moderada-alta, en el caso de disfunciéon de ventriculo izquierdo y/o presencia de arritmias
ventriculares.

Se recomienda la actividad fisica de competicidn o recreativa en pacientes de bajo riesgo®.

*Subgrupo de bajo riesgo: estar asintomaticos, sin historia de sincope, sin arritmias en holter o durante ergometria y sin estudio genético de mal pronéstico.
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4.23

Miocardiopatia arritmogénica

La miocardiopatia arritmogénica (MCA) es un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas
por un problema a nivel de las uniones celulares, los desmosomas, que son mas fragiles y se rompen
con mayor facilidad, provocando la sustitucién de las células por fibrosis o grasa que son focos de

arritmias.

Clasicamente se consideraba un problema del ventriculo derecho, pero hoy se sabe que en la mayoria
de los casos afecta a ambos ventriculos y que existen formas puramente izquierdas.

estratificacion
delriesgo

Los factores de riesgo para la muerte subita en la MCA son: episodio de muerte subita
abortada o sincope brusco; taquicardia ventricular documentada; disfuncion ventricular
y la practica de ejercicio fisico intenso*.

El diagnodstico de la enfermedad puede ser dificil y requiere una valoraciéon morfolégica,
funcionaly familiar. Al menos es necesaria unavaloracion clinica, unelectrocardiograma,
un holter, un estudio ecocardiografico, una angioresonancia cardiaca y una valoracion
por la unidad de cardiopatias familiares.

Una vez hecho el diagndéstico la recomendacién non cambia, por lo que no es necesario
repetir la valoracion, a no ser que se indique desde la unidad de cardiopatias familiares.

evidencia
cientifica

Enla MCA, la préactica del ejercicio intenso se reconoce como un factor de riesgo para
la aparicién de arritmias ventriculares y para la aceleracién de la expresién clinica de
la enfermedad. Es por ello que las guias clinicas, de forma unanime, contraindican
la practica de deporte de competicion en los pacientes con diagnostico posible o
confirmado para la MCA86947,

En cuanto al deporte recreativo existe una actitud menos restrictiva en las guias para
deportistas de competicién, pero limitado a deportes de baja-moderada intensidad vy
estricto seguimiento clinico*7°. En este sentido no existen indicaciones especificas en
la edad pediatrica.

recomendaciones

Esta contraindicada cualquier actividad fisica de competicién de cualquier grado y la recreativa de
intensidad moderada-alta.

Se permite la actividad fisica recreativa de intensidad leve-moderada, individualizando la decisién
desde la unidad de cardiopatias familiares.

Estas recomendaciones se aplican por igual a los portadores sanos de variantes genéticas de
patogenicidad demostrada relacionadas con MCA (por ejemplo, PKP2, DSG2, DSC2, FLNC, DSP...).




4.24

Miocarditis y pericarditis

La miocarditis se define como un proceso inflamatorio del miocardio con un patrén histolégico de
degeneracion y necrosis no isquémica del miocito, asociado a un infiltrado inflamatorio.

Generalmente, es el resultado de una infeccion, pero también puede asociarse a una enfermedad
autoinmune o a consumo de toxicos.

La pericarditis se define como un proceso inflamatorio del pericardio, que ocasionalmente afecta
también a las capas de miocardio adyacentes, en cuyo caso se utiliza la expresion miopericarditis.

estratificacion
del riesgo

La miocarditis es una de las causas mas frecuentes de muerte subita cardiaca
(MSC) durante el ejercicio. El mecanismo seria secundario a eventos arritmicos, no
necesariamente relacionado con la severidad del grado de inflamacion o niveles de
troponinay si con la disfuncion del ventriculo izquierdo.

Existe también evidencia de cuadros de MSC tardios, en probable relacion con la
presenciade unacicatrizmiocardica que actuariacomo sustrato eléctrico favorecedor,
especialmente en respuesta a determinados estimulos como el ejercicio. Por tanto,
después de una miocarditis es necesario respetar un tiempo minimo de reposo (fase
de normalizacién del proceso inflamatorio) y una valoraciéon funcional, eléctrica y
bioguimica antes de permitir la practica de ejercicio fisico.

Previo a la practica de ejercicio de los pacientes con miocarditis es obligatoria
una valoracion clinica, un electrocardiograma, un holter y una ergometria. La
angioresonancia cardiaca (RMN) puede ser de ayuda en casos seleccionados.

Se realizard la valoraciéon cada dos afos salvo la RMN (evento Unico). En caso de
presencia de realce tardio con gadolinio, se repetirad todo de forma anual.

La pericarditis es una enfermedad de buen prondstico y generalmente con buena
respuesta al tratamiento. Los factores de riesgo para desarrollar recurrencias o
progresar a constriccion pericardica son: temperatura mayor de 38°C al diagndstico,
curso subagudo y resistencia al tratamiento antiinflamatorio no esteroideo.

Previo a la practica de ejercicio de los pacientes con pericarditis se recomienda
realizar, una Unica vez, una valoracion clinica, un electrocardiogramay un holter.

evidencia
cientifica

Las guias italianas para deportistas con enfermedad cardiaca, publicadas en el afo
2013, recomiendan no realizar ningun tipo de ejercicio fisico a los pacientes con
miocarditis, hasta finalizar un periodo de 6-12 meses después de la curacién clinicay
bioquimica de la enfermedad. La diferencia entre la latencia de 6 a 12 meses, estaria
en la severidad de la presentacion clinica en cuanto a la disfuncion ventricular o la
presencia de arritmias ventriculares.
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En cualquier caso, vy previo a la practica de ejercicio, se debe realizar una valoracion
exhaustiva para descartar la presencia de secuelas funcionales miocardicas o presencia
de arritmias, mediante ecocardiografia, electrocardiograma, holter y resonancia
cardiacaé.

Enelafo 2015, se publicéd de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de Cardiologia
Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC)yel Consejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion cardiovascular
previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella, se contraindica el deporte para todos
los pacientes con miocarditis activa. Tras pasar 6 meses desde el comienzo de la clinica,
en pacientes asintomaticos, sin disfuncion ventricular y sin arritmias, se levanta la
restriccion pudiendo realizar cualquier tipo de deporte.

Para poder alcanzar esta seguridad, se debe estudiar:
La funcién del ventriculo izquierdo.
El movimiento de pared.

Las dimensiones cardiacas normales (basandose en ecocardiografia y/o estudios
isotépicos).

La ausencia de extrasistoles ventriculares o supraventriculares frecuentes o
complejas (mediante holter, electrocardiogramay ergometria).

La normalizacién de marcadores séricos inflamatorios y de fallo cardiaco.

La normalizacion del electrocardiograma (la persistencia de pequefas alteraciones
en el segmento STy enlaonda T, no son per se indicacion de restriccion deportiva)s.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afo 2015 para la eleccion y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 3), contraindican el deporte
paratodos los pacientes con sospecha de miocarditis activa. Tras pasar no menos de 3-6
meses desde el comienzo de la clinica, debe hacerse una valoracion clinica consistente
en ecocardiograma, holter y electrocardiograma durante el ejercicio, siendo razonable
reanudar la practica deportiva en ausencia de disfuncidn ventricular, normalizacion de
marcadores séricos de dano miocardico, ausencia de inflamacién, de fallo cardiaco y de
arritmias relevantes en holter y electrocardiograma en ejercicio. Queda sin responder
la pregunta de qué actitud seguir con los pacientes en los que se haya demostrado la
presencia de realce tardio tras gadolinio”®.

Mas recientemente, en el ano 2019, la Sport Cardiology Section of the European Association
of Preventive Cardiology (EAPC) de la European Society of Cardiology (ESC) publicé un
documento de recomendaciones sobre la participacién en deporte competitivo vy
recreativo de los deportistas con cardiomiopatias, miocarditis y pericarditis*. En él, se
contraindica la realizacion de deporte en los pacientes con miocarditis hasta pasar un
periodo de tiempo que, en funcién de la gravedad de la enfermedad, de la funcién del
ventriculoizquierdoy de la extensién de la inflamacién en la resonancia cardiaca, variara
entre 3 y 6 meses. Posteriormente, se puede reanudar la competicion tras comprobar
la normalizacion de la funcion sistélica del ventriculo izquierdo, de los marcadores
bioguimicos de dano miocardico y la ausencia de arritmia en el holter vy la ergometria.




En el caso de presencia de realce tardio tras gadolinio se mantiene esta pauta, pero con
seguimiento clinico anual*.

También el mismo afo, se publica conjuntamente por la Sociedade Brasileira de Cardioloxia
vy la Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do Esporte una actualizacion de la Guia
brasilena cardiolégica para el deporte y ejercicio. En ella, se contraindica el deporte de
competicién paralosdeportistas con miocarditis activa. Tras un periodo de convalecencia
(almenos de 6 meses, aunque reconocen que algunos expertos consideran que puede ser
menor) se puede reanudar la practica del deporte tras comprobar la normalizacion de
la funcién del ventriculo izquierdo, el movimiento de pared y las dimensiones cardiacas
(ecocardiografia y/o estudios isotopicos), ausencia de arritmias relevantes (mediante
holter y ergometria), la normalizacion de los marcadores séricos inflamatorios y de fallo
cardiaco vy la normalizacion del electrocardiograma basal (la persistencia de pequenas
alteraciones en el segmento ST y en la onda T no son per se indicacién de restriccién
deportiva)’.

En cuanto a la pericarditis, las recomendaciones son similares entre las distintas guias
con la contraindicacion de participar en deportes competitivos durante la fase aguda,
estableciendo un periodo de convalecencia de 3-6 meses y comprobar la normalizacion
de los marcadores bioquimicos, ecograficos (FEVI, derrame) y eléctricos*¢7870, En caso
de evolucion a pericarditis constrictiva, la realizacién de deporte de competicion estaria
contraindicada”.

recomendaciones para la miocarditis

Estad contraindicada la actividad fisica en caso de sospecha o confirmacién de miocarditis activa y
durante un periodo de convalecencia de 6 meses.

Se permite la actividad fisica sin restricciones, en caso de valoracién previa sin hallazgos.

En caso de RMN con presencia de realce tardio no hay una evidencia disponible para dar una
recomendacion, por lo que habra que individualizar cada caso con el paciente y equipo médico.

recomendaciones para la pericarditis

Esta contraindicada la actividad fisica en caso de sospecha o confirmacion de pericarditis activa y
durante un periodo de convalecencia de 6 meses.

Se permite la actividad fisica sin restricciones tras 6 meses, si desaparecen los sintomas y con
electrocardiograma y ecocardiograma normales.
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Y.25
Sindrome de Brugada

Elsindrome de Brugada (BrS) se caracteriza porunaarritmiahereditaria,que predispone alafibrilacion
ventricular (FV) y muerte subita cardiaca (MSC), sin anomalias estructurales identificables. Tiene un
patrén de herencia autosémico dominante, con una penetrancia variable y predominio marcado por
el sexo masculino (8-10 veces mas prevalente).

Representaunadelas causas mas importantes de MSC, en ausencia de cardiopatia estructural, debida
a episodios de fibrilacion ventricular habitualmente durante el sueio, con manifestacién a cualquier
edad, pero mas frecuente en la tercera o cuarta década.

Los criterios diagnosticos son controvertidos y han sufrido modificaciones desde la descripcion de
la enfermedad, lo que ha motivado varias reuniones de consenso. En el afio 2016, se propuso por
un grupo de expertos un score diagnodstico (score de Shangahi) que se basa en la clinica, la historia
familiar, la genética y en las caracteristicas electrocardiograficas en precordiales derechas, tanto
basales como tras la administracion de fadrmacos o situaciones predisponentes. En dicho score, la
presenciade un patronespontaneoenel ECGtipo | es suficiente parallegar al diagnéstico, requiriendo
de la combinacion de otros factores en las demas situaciones. Un score de igual o mayor de 3,5 seria
diagnostico de BrS, entre 2 y 3 puntos seria un diagndstico de posible BrS, y un score de menos de 2
puntos seria no diagndstico’..

En este sentido, actualmente muchos de los centros aceptan que un Brugada tipo 1 es diagndstico
de BrS, mientras que un tipo 2 que convierte a tipo 1, necesitaria de otros criterios adicionales
(antecedentes familiares de BrS o muerte subita, genética positiva, taquicardia ventricular, MSC
recuperada o estudio electrofisiolégico positivo)..

estratificacion

del riesgo EIBrSrepresenta el 20% de los episodios de muerte stbita en pacientes sin cardiopatia
estructural. Existen factores de riesgo para el desarrollo de MSC aceptados por todos
los grupos, como son la presencia de patron espontaneo en el ECG tipo | en pacientes
sintomaticos (episodio previo de MSC abortada, sincope no vasovagal). También se
han descrito moduladores de la enfermedad que pueden agravar su expresion, como
la fiebre, la ingesta de alcohol o cenas copiosas, el sexo masculino, las alteraciones
hidroelectroliticas y determinadas medicaciones (www.brugadadrugs.org).

Otras variables que se han asociado con el riesgo de MSC son la historia familiar de
muerte subita, la presencia de disfuncion sinusal o fibrilacién auricular y determinadas
alteraciones ECG (fragmentacion QRS, onda S en V1, repolarizacion precoz, la
prolongacién de la onda T terminal vy la elevacién del ST postejercicio en precordiales
derechas).

El estudio genético actualmente no puede utilizarse para definir el prondstico o
tratamiento, si bien es cierto que se han detectado factores protectores como el
polimorfismo p.H558R en el gen SCNAS5, presente en el 20% de la poblacién, que de
forma parcial restauraria la corriente de sodio alterada por otras variantes genéticas
deletéreas en SCNAS. También, existen dudas en otros temas en la estratificacion del
riesgo,como cudl serialaactitud adecuadaen pacientes asintométicos o con diagnéstico
de posible BrSy la utilidad prondéstica del estudio electrofisiologico0.7273.74,




Desde un punto de vista diagnodstico es controvertida la indicacién del test de
provocacion farmacolégico, especialmente en nifos/as, en los que existe mayor
porcentaje de falsos negativos y riesgo de desarrollar arritmias ventriculares durante el
test. El estrés emocional secundario a la informacién obtenida, unido a ladificultad enla
toma de decisiones posterior es otro factor a tener en cuenta?.

Buscando encontrar una solucion a la estratificacion del riesgo en nifos/as, se ha
propuesto un score basado en 4 puntos: presencia de sintomas, ECG tipo | espontaneo,
disfuncion sinusal y/o taquicardia auricular e anomalias de conduccién, con una buena
correlaciéon con eventos potencialmente letales en una cohorte de 95 pacientes con 19
afnos 0 menos (50% menos de 13 afos)’é.

Por tanto, para la estratificacion de riesgo es neecsaria una valoracion clinica completa,
incluyendo la de la unidad de cardiopatias familiares, un estudio holter y de cara a la
practica del ejercicio fisico complementarlo con una ergometria, individualizando la
periodicidad del estudio. Los pacientes con posible BrS son especialmente dificiles en
la toma de decisiones.

evidencia
cientifica

Dada la rapida evolucién en los conceptos y definiciones relacionados con el BrS sélo se
expondran las referencias cientificas relevantes de los Ultimos 5 afos.

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del ano 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 10), son:

Se recomienda una valoraciéon de los deportistas con sospecha o diagnéstico de
una canalopatia, por un especialista en ritmo cardiaco o cardiélogo genetista con
suficiente experienciay conocimiento en estas alteraciones.

En deportistas sintomaticos con sospecha o diagnéstico de BrS se recomienda la
restriccion de todos los deportes competitivos hasta que se complete una evaluacion
exhaustiva, que el deportista y su familia estén bien informados, que se haya
implementado un programa de tratamiento y que haya permanecido asintomético en
terapia durante 3 meses.

En deportistas asintométicos genotipo positivo e fenotipo negativo, es razonable
participar en todos los deportes competitivos, con las medidas de precaucion
apropiadas”™.

En deportistas sintomaticos o con fenotipo electrocardiografico aislado, se puede
valorar la participacion en deportes de competicion (salvo natacién en el SQTL1
sintomético) después de que se hayan implementado unas medidas preventivas y
de tratamiento institucionales y de que haya permanecido asintomatico en terapia
durante al menos 3 meses””.

También en el ano 2015, se publicd de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafiola de
Cardiologia (SEC) y el Consejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion
cardiovascular previaala prdctica deportivaen pediatria. Enellaserecomiendalavaloraciéon
en una unidad especializada en arritmias.

93




94

En la conferencia de consenso de expertos sobre sindromes de la onda-J, publicada
en el ano 2017 y avalada por la Asia Pacific Heart Rhythm Society (APHRS), la European
Heart Rhythm Association (EHRA), the Heart Rhythm Society (HRS), y la Sociedad
Latinoamericana de Estimulacion Cardiaca y Electrofisiologia (SOLACE) se hace
hincapié en que en algunos pacientes, el patrén de Brugada se acenttia inmediatamente
después del ejercicio fisico, en probable relacién con un aumento del tono vagal?®.

En la discusion se resalta la falta de datos en la literatura para definir unas
recomendaciones y se menciona un articulo de revision de 98 publicaciones sobre BrS
relacionadas con el ejercicio, que concluye que en los pacientes con BrS deberia estar
restringida la practica de ejercicio o entrenamiento fisico vigoroso, hasta disponer de
mas estudios que permitan confirmar o retirar esta recomendacién’e.

recomendaciones

Todos los pacientes con diagnostico BrS o sospecha de BrS, deben ser valorados en una unidad
especializada de cardiopatias familiares y arritmias pediatricas, previo a la practica deportiva.

En todos los pacientes sintomaticos, con diagndstico o sospecha de BrS, debe estar restringida
la actividad fisica de competicion hasta la valoracién por una unidad de cardiopatias familiares y
arritmias pediatricas. Enlos pacientes que se considere, podria ser razonable la practica de actividad
fisica recreativa de intensidad leve, con precauciones™

Evitar deportes con riesgo derivado de una posible situacidn de sincope o mareo (escalada, hipica,
parapente, etc.). En este sentido no podra realizar deporte sin supervision y siempre en entorno

2%k

“seguro”*

Para los pacientes asintomaticos con genotipo positivo e fenotipo negativo (portadores de variante
patogénicaperosincorrelacion ECG), se permite laactividad fisicasinrestriccidn, con precauciones*

CET]

y en entorno “seguro”**,

En los pacientes con sospecha, sin test de provocacién o test negativo, pero previo a desarrollo
puberal y familiares de primer grado de BrS confirmado, se individualizaran las recomendaciones
en funciéon de la unidad de cardiopatias familiares y de acuerdo con la familia. En cualquier caso, se
recomiendan precauciones, excepto la obligatoriedad de disponibilidad de desfibrilador externo.

* Precauciones: evitar las drogas que exacerban el BrS en los atletas afectados (http://www.brugadadrugs.org); reposicion de electrolitos/ hidratacion y evitar
la deshidratacién; evitar o tratar la hipertermia por enfermedades febriles o agotamiento por calor relacionado con el entrenamiento o golpe de calor para atletas
con BrS; disponibilidad de un desfibrilador externo automatico como parte del equipo de seguridad deportiva personal, en caso de actividad fisica de competicion;
establecimiento de un plan de accién de emergencia con los funcionarios apropiados del centro escolar o del equipo.

** Deporte en entorno “seguro”: los lugares en los que se realice ejercicio fisico deben cumplir unas condiciones de seguridad adecuadas y también es necesario un plan
de actuacion de emergencia en las escuelas. Incluir al paciente en el Programa alerta escolar del nifio/a cardiépata del 061.




4.26

Sindrome de QT largo

El Sindrome de QT largo (SQTL) congénito se caracteriza por una prolongacion del intervalo QT y
arritmias ventriculares, fundamentalmente desencadenadas por actividad adrenérgica. La media de
edad a la presentacion es de 14 afos. La medida del intervalo QT se ajusta a la frecuencia cardiaca
con varias férmulas, siendo la mas usada la de Bazett, denomindndose intervalo QT corregido (QTc).

Para su diagndstico se aceptan tres posibilidades:

- Intervalo QTcigual o mayor a 480 msgen varios ECG o bien un score superior a 3 (escalade Schwartz).

- Ser portador de una mutacién patogénica, independientemente de la duracién del Qtc.

- En presencia de un Qtc igual o mayor a 460 msg en varios electrocardiogramas asociado a sincope
inexplicado y en ausencia de causas secundarias que prolonguen el QT.

El estudio genético identifica una variante causante de la enfermedad en el 75% de los casos. De los
17 genes identificados, el 90% de los casos con genotipo positivo se concentran en 3de ellos (KCNQ1,

KCNH2y SCN5A).

Los subtipos de SQTL se agrupan en tres categorias:

- SQTL autosémico dominante (Romano-Ward, prevalencia 1:2.500), que incluye 11 variantes (SQTL
1-6 y QTL 9-13) y que se caracteriza por la prolongacién aislada del intervalo QT, el mas frecuente

esel SQTL1.

- SQTL autosémico dominante con manifestaciones extracardiacas como el QTL 7 (sindrome de
Andersen-Tawil) y el QTLS8 (sindrome de Timothy).

- SQTL autosémico recesivo (Sindrome Jervell-Lange-Nielsen) que combina un intervalo QT
extremadamente prolongado con sordera congénita’®.

estratificacion
del riesgo

La tasa anual de muerte subita cardiaca en pacientes no tratados con SQTL, se estima
entre el 0.33 y el 0.9%, v la estratificacion del riesgo se realiza de forma individual,
considerando tanto pardmetros clinicos como genéticos.

Algunos factores a destacar son la presencia de historia de eventos cardiacos
(sincopes, episodio previo de MSC), sexo masculino en nifios, sexo femenino en adultos
(especialmente en SQTL2 en presencia de QTLc mayor de 500 msg y/o en 9 meses
postparto), algunas variantes genéticas especificas y presencia de QTLc mayor de 500
msg, especialmente con signos de inestabilidad eléctrica o perfil genético de alto riesgo
(portador de dos variantes genéticas, incluidos el Sindrome Jervell-Lange-Nielsen o
Timothy)?o,

En pacientes con SQTL1, el ejercicio es un importante desencadenante de eventos
arritmogénicos, especialmente la natacion. Asi mismo, la misma relacién se ha
identificado en el SQTL2 con el stress emocional y los estimulos auditivos, mientras que
enel SQTL3 los episodios arritmogénicos son mas frecuentes durante el suefo.
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Por tanto, ademés de una historia clinica dirigida a la sintomatologia arritmicay familiar,
es necesariauna valoracion por parte de un experto en cardiopatias familiares. Entre las
pruebas complementarias se necesita estudio genético, holter y ergometria.

La ecocardiografia y otros estudios de imagen cardiacos no son importantes en la
estratificacion del riesgo de esta enfermedad, pero normalmente se realiza una
ecocardiografia en la valoracion inicial para descartar una enfermedad estructural
asociada.

evidencia
cientifica

En los uUltimos 15 anos ha habido una evolucién en las guias de practica clinica en
relacion con la préactica del deporte para los pacientes con SQTL. Es indudable que
la estimulacion simpatica es proarritmogénica y por este motivo, inicialmente, los
deportes competitivos estaban contraindicados en estos pacientes, incluso cuando
estaban tratados adecuadamente con betabloqueantes. Os estudios retrospectivos
posteriores mostraron una evolucién mas benigna de la esperada, en pacientes
deportistas diagnosticados de SQTL (muchos de ellos portadores de desfibriladores), lo
que puede explicar una mayor permisividad en las Ultimas publicaciones?”.79:89,

Las recomendaciones de la American Heart Association (AHA) para estos pacientes,
en su documento del afo 2015 para la elecciéon y descalificacion de los deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares (Task Force 10), son:

- Se recomienda una valoracion de los deportistas, con sospecha o diagnéstico de
una canalopatia, por un especialista en ritmo cardiaco o cardiélogo genetista con
suficiente experienciay conocimiento en estas alteraciones.

- Endeportistas sintomaticos con sospecha o diagnéstico de SQTL, estan restringidos
todos los deportes competitivos hasta que se complete una evaluacién exhaustiva,
que el deportista y su familia estén bien informados, que se haya implementado un
programa de tratamiento y que haya permanecido asintomatico en terapia durante
3 meses.

- En deportistas asintométicos genotipo positivo/fenotipo negativo, es razonable
participar en todos los deportes competitivos con las medidas de precaucion
apropiadas®.

- En deportistas sintomaticos o con fenotipo electrocardiografico aislado se puede
considerar la participacién en deportes de competicion (salvo natacién en el SQTL1
sintomatico), después de que se hayan implementado medidas preventivas y de
tratamiento institucionales y haya permanecido asintomético en terapia durante al
menos 3 meses””.

También en el ano 2015, se publicd de forma conjunta entre la Sociedad Espanola de
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), la Sociedad Espafiola de
Cardiologia (SEC) y el Consejo Superior de Deportes (CSD), la Guia clinica de evaluacion
cardiovascular previa a la prdctica deportiva en pediatria. En ella se contraindica la practica
del deporte de competicion en estos pacientes.

Por Ultimo, enla Guia clinica de la European Society of Cardiology (ESC) del afio 2015, para
el manejo de los pacientes con arritmias ventriculares y prevencion de la muerte subita,




avalada por la Association for European Paediatric and Congental Cardiology (AEPC), no
se hace referencia a ninguna recomendacion sobre el deporte y el SQTL salvo evitar la
natacion (SQTL1)y los sonidos ruidosos (SQTL2) como desencadenantes de arritmias?.

Contrasta esta estrategia de manejo con lo publicado en el afio 2005 en un documento
de consenso de los grupos de trabajo de rehabilitacion vy fisiologia del ejercicio, y del
grupo de enfermedades del miocardioy pericardiode lamismaESC.Endichodocumento
las recomendaciones eran mucho mas restrictivas, contraindicando cualquier tipo de
deporte en presenciade SQTL (definido como QTc mayor de 440 msg en hombresy 460
msg en mujeres)! lo que refleja la evolucion a la que nos referiamos al principio.

Hoy en dia, existe acuerdo en relacién a que los pacientes con SQTL deben evitar la
practica de deporte de competicion. En cambio, las actividades recreativas pueden
permitirse siempre que el paciente sea buen cumplidor del tratamiento médico (salvo
natacion habitual y deportes acuaticos o exposicion brusca al agua fria, o banarse sin
supervision especialmente en el SQTL tipo 1).

También es poco recomendable la practica de deportes en los que exista riesgo de
cafda o traumatismo en caso de sincope o presincope (como la escalada, carreras de
vehiculos, etc), aquellos que impliquen aumento importante del tono adrenérgico o
los desencadenantes potenciales (estimulos auditivos exagerados especialmente en el

SQTL tipo 2)%.

recomendaciones

Los pacientesy sus familias deben conocer que la practica de actividad fisica puede aumentar el riesgo
de eventos cardiacos y tomar una decisién juiciosa con la adecuada informacion.

Cumplir las precauciones* generales para los pacientes con SQTL.

Evitar la actividad fisica con riesgo derivado de posible situacion de sincope o mareo (escalada, hipica,
parapente, etc.). En este sentido no deberia realizarse actividad fisica sin supervisiéon y en entorno

)%k %

“seguro”*

Se contraindica la actividad fisica de alta intensidad fisica o emocional en pacientes con diagndstico
de SQTL. En pacientes con genotipo positivo y fenotipo negativo con tratamiento adecuado, se
individualizara la indicacion de acuerdo con la unidad de cardiopatias familiares y el propio paciente.

En SQTL tipo 1 se evitaran los deportes acuaticos (nadar o bafnarse, buceo) y sumergirse bruscamente
en agua fria.

En SQTL tipo 2 se evitaran estimulos auditivos bruscos y las actividades con ruidos bruscos.

*Precauciones: evitar las drogas que alargan el QT (http://www.crediblemeds.org); reposicion de electrolitos/hidrataciony evitar la deshidratacion; evitar el agotamiento
por calor relacionado con el entrenamiento o golpe de calor; disponibilidad de un desfibrilador externo automatico como parte del equipo de seguridad deportiva
personal en caso de actividad fisica de competicion; establecimiento de un plan de accién de emergencia con los funcionarios apropiados del centro escolar o del equipo.

** Deporte en entorno “seguro”: los lugares en los que se realice ejercicio fisico deben cumplir unas condiciones de seguridad adecuadas y también es necesario un plan
de actuacion de emergencia en las escuelas. Incluir al paciente en el Programa de alerta escolar del nifio/a cardidpata del 061.
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4.27

Portador de desfibrilador

El desfibrilador automatico implantable (DAI) es un dispositivo capaz de detectar y tratar arritmias
potencialmente mortales mediante terapias o descargas programadas especificamente segin
la patologia y el tipo de arritmia que se necesita tratar. La zona de implante puede ser a nivel
subclavicular y también en posicién lateral en el térax (subcuténeos, sin electrodos endovenosos).
Asimismo, los DAI pueden tener uno o varios electrodos (mono o bicamerales), lo cual depende de las
caracteristicas de la patologia y del paciente.

La indicacién de implante puede ser para prevencién primaria o secundaria de muerte sibita, en
los pacientes con arritmias ventriculares documentadas o con alto riesgo de tenerlas debido a su
patologia.

Los problemas derivados de ser portador de DAI estan en relaciéon con el propio dispositivo
(infecciones, complicaciones a nivel de la bolsa del generador, rotura de electrodos o disfuncion de los
mismos, limitacion o afectacion de accesos venosos) o con las terapias que se administran (en general,
mayor riesgo de descargas inapropiadas en la edad pediatrica).

evidencia

cientifica Aunque es efectivo en la prevencion de la muerte subita, el implante de DAl no exime de
la recomendacion de restriccién para realizar ejercicio segin la patologia subyacente.
La eficacia del DAl para interrumpir una arritmia maligna durante el ejercicio intenso es
desconociday desde el punto de vista tedrico probablemente no dptimad™.

No hay datos cientificos en nifios/as portadores de DAl fisicamente activos, que
permitan dar unas recomendaciones sobre el riesgo/beneficio en estos pacientes, mas
alld de las que se aplican a los adultos, que tienen también una evidencia baja.

Endeportistas menores de 21 anos, existe unregistro americano en el que las descargas
del DAI en el contexto de practica deportiva no tienen secuelas graves vy las tasas de
disfuncion del dispositivo son similares a las reportadas previamente en pacientes
pediatricos no seleccionados portadores de DAIB2,

Las recomendaciones sobre ejercicio recreativo son similares a las realizadas en el
paciente portador de marcapasos. En general, se considerard no realizar ejercicio en
las primeras 6 semanas tras el implante, teniendo en cuenta que es recomendable
previamente realizar una ergometria convencional. Cuando se producen descargas o
terapias del DAl en un paciente, es recomendable interrumpir la realizacion de ejercicio
por un periodo aproximado de 6 semanas, para evaluar la respuesta a los cambios en |a
programacion o el tratamiento médico de forma individualizada®®.

En general, ser portador de un DAI implica no poder realizar deporte de competicion
(salvo aquellos deportes de baja demanda cardiovascular), pero existen publicaciones
en las que se observa que hay pacientes que contintan haciendo ejercicio pese al
riesgo que implica, asesorados por sus médicos y correctamente informados tanto el
deportista como la familia en cada caso individual82,




No existen publicaciones sobre las recomendaciones respecto al ejercicio recreativo,
por lo que el mantenimiento de una vida fisica activa con intensidad leve o moderada se
realizarasegunlapatologiadebasedelpaciente. Enlos pacientes con patologiaarritmica,
particularmente sensibles al desencadenante del ejercicio, estas recomendaciones
deben hacerse con precaucion, de forma individualizada y necesitardn de estudios
complementarios para poder darlas con seguridad8?.

recomendaciones

Realizar pruebas previas a ejercicio: radiografia de térax, electrocardiograma, ergometria y las que
dependan de la patologia que subyace a la indicacion de implante de DAI.

Estacontraindicadalaactividad fisicarecreativade altaintensidad y la actividad fisicade competicién.
En funcion de la respuesta a la ergometria, la patologia subyacente y las expectativas del paciente,
exhaustivamente informado, se podria modificar esta indicacion.

Estan contraindicados los deportes de contacto fisico directo.

Se contraindican relativamente las actividades en las que el mareo o sincope puedan exponer al
paciente o a otros a riesgos adicionales (caidas o traumatismos, accidentes de vehiculos, etc).

La realizacion de movimientos extremos del brazo ipsilateral al dispositivo (en deportes como
voleibol, baloncesto, tenis, balonmano, natacién, gimnasia, ballet, etc.) puede aumentar el riesgo de
disfuncién del electrodo y preferiblemente deben ser evitados, sobre todo en las 6 primeras semanas
después del implante.

La interferencia electromagnética es rara. No obstante, es importante conocer si el paciente tiene
exposicién a campos electromagnéticos en relacién con la practica deportiva y en las revisiones se
chequeara si existe deteccién inadecuada por este motivo. Los campos electromagnéticos potentes
pueden ocasionar inhibicion de terapias anti-taquicardia, aunque por el momento no se ha descrito
esta circunstancia en relacion con el ejercicio fisico.

El esfuerzo fisico en gente joven puede provocar taquicardia sinusal que exceda el nivel de deteccién
programado paralaintervenciéndel DAI, lo que conduce aladescargainapropiada,conlaconsecuente
repercusion psicolégica, dolor y ansiedad en el paciente. Ademas, en determinadas circunstancias, la
descarga inapropiada puede desencadenar arritmias ventriculares potencialmente letales. Por este
motivo, es muy importante adecuar la programacion del dispositivo y recomendar niveles de ejercicio
adaptados al paciente de forma individual.

Determinadas enfermedades estructurales o arritmogénicas pueden aumentar el riesgo del
paciente para tener arritmias auriculares, con la posible conduccidn ventricular rapida en ejercicio,
lo cual aumenta el riesgo de descarga inapropiada. En estos casos, se realizaran recomendaciones
individualizadas y es posible que sea necesario iniciar tratamiento médico antiarritmico.
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4.28

Portador de marcapasos

El marcapasos es un dispositivo que permite generar estimulos eléctricos que alcanzan el musculo
cardiaco y producen la contraccién del mismo. Los marcapasos estan formados por un generador
o pila, que proporciona la energia necesaria para estimular el masculo y uno o dos electrodos, que
son los conductores de esa energia hasta el corazén y pueden estar situados en la auricula y/o en el
ventriculo.

Existen diferentes tipos de marcapasos permanentes: epicardico y endocavitario, y a su vez éstos
pueden ser monocamerales o bicamerales.

En el caso de los sistemas epicardicos el generador suele estar posicionado en la parte alta del
abdomen, debajo del apéndice xifoides, y en los endocavitarios se encuentra bajo la clavicula. Los
electrodos epicardicos estimulan el corazon desde su capa mas externa (epicardio), mientras que los
endocavitarios o endovenosos lo hacen desde dentro del corazén apoyandose en su capa mas interna
(endocardio).

Los pacientes portadores de marcapasos realizan un seguimiento en consultas especificas donde se
controla la situacion del dispositivo (bateria y electrodos) para realizar ajustes en los parametros
y detectar problemas que puedan surgir. Todos los pacientes reciben un informe periddico de la
situacién del marcapasos, incluyendo el estado de la bateria y de los cables del sistema.

Aungue las indicaciones de estimulacion son las mismas en los nifios/as que para los adultos, existen
algunas consideraciones especificas para la edad pediatrica:

Los pacientes con cirugias cardiacas previas, por cardiopatia congénita o estructural, pueden tener
sintomas debido a bradicardia o a pérdida de sincronia auriculoventricular con frecuencias cardiacas
adecuadas, lo que los diferencia de los nifios/as sin cardiopatia estructural, y este es un factor a tener
en cuenta.

La frecuencia cardiaca en el paciente pediatrico varia con la edad.

El implante de electrodos endocavitarios es complicado en niflos/as pequefos/as y pacientes con
anomalias venosas o enfermedad estructural o cirugias previas, por lo que a veces es obligada la
estimulacién epicardica.

La mayoria de publicaciones en este grupo de pacientes (pediatricos o con cardiopatia congénita),
tienen un nivel de evidencia C, debido a la falta de estudios clinicos randomizados.

- A maioria de publicacions neste grupo de pacientes (pediatricos ou con cardiopatia conxénita)
tefien un nivel de evidencia C, debido 4 falta de estudos clinicos randomizados®3.

estratificacion
del riesgo

del corazoén para continuar manteniendo una frecuencia cardiaca lo suficientemente
adecuada, para no tener repercusiones en caso de que el sistema falle por un problema
en el mismo. Es decir, si el sistema deja de estimular por un problema en el mismo, es
probable que el paciente pueda tener sintomas importantes como mareo, sincope, etc.
y pueda requerir de una intervencion médica inmediata. Es importante conocer si los
pacientes son dependientes o no del funcionamiento del marcapasos, pues ésto es lo

que implica sumayor riesgo.

La dependencia del marcapasos quiere decir que el paciente no tiene un ritmo propio



Si el paciente no es dependiente quiere decir que, en caso de fallar el marcapasos, el/
la nifo/a tendra un ritmo propio lo suficientemente adecuado para tolerar la situacion
y necesitar una valoracion médica, pero no con el mismo grado de urgencia, ya que los
sintomas pueden ser mas leves o incluso pasar inadvertido.

Ademds de la consideracion previa, los pacientes con enfermedad cardiaca de base
portadores de marcapasos deben de tener en cuenta las recomendaciones deportivas
relativas a dicha patologia, asi como las precauciones dirigidas al paciente portador de
marcapasos.

Se realizardn pruebas previas a la practica del ejercicio con una periodicidad anual:
valoracion clinica y del dispositivo, radiografia de térax, electrocardiograma vy holter. Si
existe cardiopatia estructural se completard con una ecocardiografia y opcionalmente
con una ergoespirometria.

evidencia
cientifica

Los portadores de marcapasos deben evitar la practica de deportes con alto riesgo
de impacto corporal, por el posible dafio del generador vy los electrodos (por ejemplo:
rugby, artes marciales,...) o ulceracion de la piel (que puede ocurrir tiempo después del
traumatismo)s.

Otros deportes tales como futbol, baloncesto, béishol, etc. con riesgo ocasional de
impacto brusco en la zona del implante pueden estar permitidos en caso de llevar una
proteccion adecuada. Los movimientos ipsilaterales extremos se deben evitar durante
al menos 6 semanas tras el implante de electrodos.

Los deportes con movimientos pronunciados de brazos (por ejemplo: voleibol,
baloncesto, tenis, escalada, etc.) pueden aumentar el riesgo de dano del electrodo por el
roce a nivel de la subclavia8.

El marcapasos se deberd implantar en el lado izquierdo o derecho segun la dominancia
del paciente en su vida diariay en relacién con la practica deportiva.

La interferencia electromagnética es infrecuente con los dispositivos actuales. No
obstante, debe evaluarse especificamente en determinados entornos deportivos en
los que exista equipamiento electronico (e].: esgrima). La interferencia puede producir
inhibicion transitoria de la estimulacién, lo que ha de tenerse en cuenta en los pacientes
dependientes del marcapasos. Ademas, los miopotenciales pueden generar inhibicién
de la estimulacion, lo cual es méas comun en electrodos o sistemas monopolares, lo cual
a veces puede solucionarse modificando la programacions?.

recomendaciones

Permitida actividad fisica sin limitacién, pero con las siguientes premisas: contraindicados los
deportes de contacto fisico directo, se evitaran las actividades con riesgo de impacto sin la proteccion
adecuada, los movimientos repetitivos con la extremidad ipsilateral al sistema y los abdominales u
otros ejercicios isométricos que impliquen a la musculatura abdominal, en el caso de dispositivo
colocado en abdomen.
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Los consejos sobre actividad fisica son prioritarios en cada visita al especialista, quien
estimulara al pacientey a sus cuidadores a preguntar las dudas sobre el nivel de ejercicio
a realizar y proporcionard las recomendaciones pertinentes (escritas y/o verbales)
sobre la actividad fisica®. Dichas recomendaciones se detallaran en un informe o
ficha predeporte que especifique con claridad el tipo de actividad fisica que se puede
practicar en el ambito escolar. Este informe/ficha quedara incluido en la historia clinica
del paciente y seradnlos padres o tutores los encargados de trasladarlo a los educadores.

La ficha constara de los siguientes apartados:
Datos demograficos.
Fecha de informe y fecha recomendada de reevaluacion.
- Codificacion de la enfermedad y diagndstico de la patologia.

En pacientes con riesgo importante, se activarad la alerta escolar del nifo/a
cardidpata, incorporando las recomendaciones oportunas. Se marcara la alerta
escolar (si/no). En caso necesario indicar apartado de deporte en entorno “seguro”
(los lugares en los que se realice ejercicio fisico deben cumplir unas condiciones de
seguridad adecuadas y también es necesario un plan de formacién y actuacion en
emergencia en los centros docentes.

- Contraindicaciones o limitaciones relativas.
Se exponen algunos ejemplos:

- Medidas de postoperatorio inmediato:

Ejemplo:

Esternotomia reciente: durante el primer mes es preferible que el/la nifio/a duerma en dectbito
supino o semisupino apoyado en una almohada. Se debe evitar tirar del brazo, no cargar peso
ni empujar. En el centro docente, se deben evitar los ejercicios sobre las articulaciones de los
miembros superiores hasta pasados tres meses de la cirugia. Alrededor del tercer mes podria
realizar ejercicios o actividad fisica que implique movilidad ligera de los brazos. A partir del cuarto
mes la consolidacion ésea permite una actividad normal.

- Medidas de portador de dispositivo:

Ejemplo:

En el caso de implante de algun tipo de dispositivo como un marcapasos procurar no forzar la
elevacion de los brazos por encima de los 90 grados durante al menos 4-6 semanas. De forma
indefinida: contraindicados deportes en los que predomina el contacto fisico directo. Evitar
actividades con riesgo de impacto sin la proteccion adecuada. Evitar movimientos repetitivos
con la extremidad ipsilateral al sistema. Evitar abdominales u otros ejercicios isométricos que
impliquen a la musculatura abdominal en el caso de dispositivo colocado en abdomen.

- Medidas de anticoagulacion:

Ejemplo:
Deben evitarse actividades en las que pueda existir colision o impacto de forma intencional
derivado del concepto intrinseco del propio deporte.

- Medidas post-cateterismo o estudio electrofisioldgico (EEF):

Ejemplo:

Evitar forzar la flexion o rotacion de la zona de acceso vascular afectada. En el caso de implante
de dispositivo percutdneo evitar actividades en las que pueda existir colisién o impacto de forma
intencional en el torax durante los primeros é meses después de la intervencion.
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- Otras.

- Recomendaciones clinicas, ajustadas a la patologia del paciente. Al menos debe
integrar, tanto para la actividad recreativa como para la de competicion: tipo de
actividad fisica (recreativa/competitiva), grado de intensidad y contraindicaciones
silas hubiera.

- Valores de referencia para la practica de actividad fisica, estableciendo unos
pardmetros de frecuencia cardiaca de entrenamiento, calculada de forma tedrica
o directamente a través de una ergoespirometria, tal y como se ha descrito
anteriormente:

- Frecuencia cardiaca en reposo.
- Frecuencia cardiaca maxima.
- Frecuencia cardiaca de entrenamiento recomendada.

- En caso de disponer ergoespirometria: VO, pico, maximo y equivalencia escala
de Borg.

- Observaciones, si las hubiera, respecto a cualquiera de los apartados anteriores o
cualquier asunto que el médico responsable del informe considere relevante.

recordatorio

Es importante recordar que los padres o tutores son los garantes y receptores de la informacién médica,
incluyendo las recomendaciones sobre la practica de la actividad fisica. Las cuestiones o dudas que puedan surgir
en este aspecto, por parte de los educadores hacia el equipo médico, o viceversa, deberan de dilucidarse con los
padres como vehiculo de transmision obligado.
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Indicadores

A continuacidn, se definen los indicadores para la evaluacion de este programa. Transcurridos seis
meses desde su implantacion, se realizara un estudio transversal en el que se mediran los indicadores
y posteriormente en funcién de los resultados obtenidos, se fijaran los estandares con el objetivo de
mejorar la calidad del programa.

nombre del indicador

Movilizacion de recursos sanitarios.

numerador Numero de pacientes incluidos en el Programa alerta escolar del nifio/a cardiépata
del 061 en los que se haya movilizado un recurso sanitario.

denominador  Numero de pacientes incluidos en el Programa alerta escolar del nifio/a cardiépata del

061.
férmula N° pacientes del Programa alerta escolar en los que se movilizé un recurso sanitario
N° pacientes incluidos en el Programa alerta escolar
estandar Valorar establecer un estandar en funcion de los resultados obtenidos.

periodicidad Anual

nombre del indicador

Formacion en centros docentes

numerador Nuamero de centros docentes con pacientes incluidos en el Programa alerta escolar
del nifio cardiépata del 061 en los que se haya realizado un curso de formacion en
reanimacion cardiopulmonar (RCP) a educadores y/o nifios/as.

denominador Numero de centros docentes con pacientes incluidos en el Programa alerta escolar del
nifo/a cardiopata del 061.

féormula IN°centros docentes con pacientes en el Programa alerta escolar y un curso RCP a educadores y/o nifios/as

N° centros docentes con pacientes incluidos en el Programa alerta escolar

estandar Valorar establecer un estandar en funcion de los resultados obtenidos.

periodicidad Anual

n3




Indicadores

nombre del indicador

Recomendaciones de actividad fisica.

definicion Nuamero de informes de actividad fisica realizados en el conjunto del Servicio Gallego
de Salud, en cada centro hospitalario y por profesional.

estandar Valorar establecer estandar en funcién de los resultados obtenidos.

periodicidad Anual

nombre del indicador

Inclusion en el Programa alerta escolar.

definicion Numero de pacientes incluidos en el Programa alerta escolar del nifio/a cardiopata
del 061 por area sanitaria.

estandar Valorar establecer estandar en funcién de los resultados obtenidos.

periodicidad Anual
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