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As cardiopatias conxénitas (CC) constitlen o defecto conxénito mais frecuente cunha
incidencia de 8 casos por cada 1.000 neonatos. Nas ultimas décadas asistimos a un
importante avance no tratamento destas patoloxias, o que condicionou un aumento na
poboacidn de nenos/as e adolescentes con CC.

As cardiopatias familiares (CF) son un grupo heteroxéneo de cardiopatias que tefien en
comun unha agregacion familiar e estar relacionadas co risco de morte subita.

O desenvolvemento nas técnicas de diagndstico xenético axuda a previr eventos
nestes pacientes e permite o diagndstico en idades precoces, pero loxicamente abre
interrogantes naidade pediatrica e sobre os portadores da variante xenética patoxénica
sen expresion da enfermidade.

Nas CCe CF,comoencalqueraenfermidade cronica,amedicinamodernatenoobxectivo
da integracién dos pacientes na sociedade mediante a normalizacion da sta situacion.
Esta integracion debe cubrir todas as esferas de desenvolvemento do ser humano, e a
ninguén se lle escapa a importancia que ten niso a actividade fisica, especialmente no/a
neno/a. Ademais, os seus beneficios van mais ald da actividade motriz e implican tamén
a drea emocional e psicosocial do individuo e a stia contorna familiar. Doutra banda,
a actividade fisica ten un papel destacado nos habitos de vida saudables, de especial
importancia nunha poboacidn de risco como é a que padece CC.

Con todo, é frecuente que xurdan dubidas entre os pacientes, familiares, profesionais
sanitarios ou educadores ante a practica da actividade fisica neste grupo de poboacion.
A causa é multifactorial e inclUe a falta de recomendacions especificas e a sta correcta
transmisién ao/a paciente/familia sobre a practica de exercicio fisico adaptada a
patoloxia concreta do paciente.

Tamén ¢ innegable que existe escasa evidencia cientifica sobre as caracteristicas e
as recomendacions sobre a practica do exercicio fisico nos/as nenos/as con CC e CF,
moitas veces limitadas 4 idade adulta e no &mbito do deportista de competicion.

Neste contexto, enméarcanse os obxectivos deste documento, no que se pretende
establecer diferentes recomendacions para a préactica de actividade fisica, no ambito
escolar galego, para os/as nenos/as entre 6 e 16 anos, portadores da maioria das
cardiopatias conxénitas e familiares.







Nas décadas pasadas, a actividade fisica primou como un factor de risco nos/as nenos/as con cardiopatias, polo
que as recomendaciéns por parte dos profesionais da salde tendian a ser restritivas. Nos Ultimos anos esta
situacion estd a ser revertida, e existe unha tendencia xeral cara a estimular e promover a practica de actividade
fisica nos/as nenos/as afectados/as.

O cambio fundaméntase en dous aspectos: o primeiro relacionase coa tendencia natural dos/as nenos/as para
xogar e moverse; e o segundo vai ligado aos beneficios que supdn manter unha actividade fisica regular para
o sistema cardiovascular, observandose melloras na capacidade cardiorrespiratoria, no sistema musculo-
esquelético e na adquisiciéon de habilidades motrices, o que implica unha mellor autoestima e calidade de vida.

Os efectos favorables da actividade fisicaestan avalados por multiples publicaciéns naliteratura médica, asicomo
polas mais importantes sociedades cientificas e/ou grupos de traballo®*>. En xeral, no dmbito das cardiopatias
conxénitas ou familiares predominan as recomendaciéns en adultos sobre a elixibilidade de deportistas para a
practica deportiva.

Recomendacions

Obxectivo Nenos/as | Adultos Patoloxia esp%ceiggifepara co%e&(ilitieén rcl-.?cerg:g\fo
AHA 2015 Dﬁg;’c[fgﬁ::;;;’" Non i cc Extensas si si
AHA 20182 CCdo adulto Non Si cc Moi escasas Non Non
ESC 20103 CCdo adulto Non Si cc Escasas Non Non
cé:\l;.’)gegfcg‘r?;l?g}miﬁgrdi 0,2019¢ Deportistas Non Si CF Extensas Si Escasas
AEPC, EAPC e ECHLEG, 20115 Nenos/as Si Non cc Extensas Si Si
g:,'}zg: fgiigfad L Deportistas Non Si CC/CF Extensas Si Non
bGrl;is?,gﬁ, &9 g‘gi‘;‘;d de cardiologia Deportistas Non Si CC/CF Extensas Si Non
SECPCC, SEC, CSD 20158 Nenos/as Si Non CC/CF Extensas Si Si

Taboa 1. Resumo das principais guias e documentos de consenso relacionados coa practica de exercicio fisico en pacientes con cardiopatias conxénitas e 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 Esparola de Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas; SEC: Sociedad Esparola de
Cardiologia; CSD: Consejo Superior de Deportes; CC: Cardiopatias Conxénitas; CF: Cardiopatias Familiares.

Naelaboraciéon deste documento revisouse, por parte dun grupo de traballo interdisciplinario, aliteratura cientifica
disponible (guias clinicas, artigos de opinion, revisiéns ou meta-andlises), co obxectivo de actualizar ou plasmar
recomendacions claras para a abordaxe do exercicio fisico en pacientes cardidpatas en idade escolar (tdboa 1).

De entre as multiples cardiopatias existentes, selecciondronse as mais prevalentes e con maior representacion
na evidencia cientifica (25 patoloxias, complementadas con recomendaciéns especificas para os portadores de
marcapasos, dispositivos e post intervencién inmediata).

En determinadas cardiopatias familiares, engadironse unhas recomendaciéns especificas para un subgrupo de
pacientes portadores da variante xenética patoxénica, sen expresar a enfermidade (xenotipo positivo e fenotipo
negativo (G+F-)).

Encalgueracaso,éimportanteresaltar que as guias nonpoden ser consideradas como documentos xuridicamente
vinculantes ou que substitlan a responsabilidade ou a opinion do médico responsable do paciente. En concreto a
decisién de permitir ou recomendar a actividade fisica a un paciente debe de ser individualizada, tendo en conta
a cardiopatia concreta, os riscos potenciais que implica e as expectativas do paciente.
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actividade
fisica

Definese como todo movemento corporal producido polo aparello locomotor con gasto
de enerxia. O termo deporte abarca unha diversidade de actividades fisicas realizadas
conforme aunhas regras, practicadas por pracer ou con animo competitivo, e o exercicio
fisico corresponde a unha subcategoria de actividade fisica que foi programada, é
estruturada e repetitiva e persegue unha finalidade concreta®s.

A actividade fisica no/a neno/a abarca multiples situaciéns que poden darse no tempo de
recreo, lecer,desprazamentos, clase de educacionfisica e actividades extraescolares. No
presente documento referirémonos & actividade fisica sen discriminar entre deporte ou
exercicio, e con recomendaciéns exclusivamente dirixidas 4 realizada no ambito escolar.

Diferénciase entre:

- Actividade fisica de caracter competitivo: refirese 4 que implica presién para
adestrar ou xogar, e xeralmente cunha alta intensidade, independente de se esta
¢ desexada ou recomendada polo participante. A forza da coercion pode estar nel
mesmo, Nos seus companeiros, adestradores ou espectadores.

- Actividade fisica de caracter recreativo: refirese 4 que non implica presion para
adestrar ou xogar, e a intensidade non é maior que a desexada polo participante.
Pode ser organizada ou informal e dirixida ou estruturada para a competicion entre
participantes ou equipos. A intensidade adoita ser desde moderada a severa®.

Independentemente do caracter competitivo ou recreativo, os compofientes da
actividade fisica condicionan unha repercusién distinta sobre o sistema cardiovascular.

componentes
da actividade
fisica

Desde unpuntodevista practico e parasimplificar as recomendaciéns, neste documento
referirémonos ao compofente dindmico ou estatico, entendendo como:

- Componente dinamico (refirese a exercicio aerdbico, exercicio de resistencia
-endurance- ou cardiovascular): é caracteristico de actividades continuas que
mobilizan grandes grupos musculares, que en xeral requiren pouca forza e xeran
un gasto metabdlico importante, predominantemente aerébico ata intensidades de
grao moderado.

- Componente estatico (refirese aexerciciode forzaou contraresistencias - resistance
exercise-): é caracteristico de pequenos desprazamentos dun ou varios segmentos
corporais contra forzas externas. Xeralmente o gasto metabdlico é anaerdbico.

Nas seguintes tdboas exponse a equivalencia de varios tipos de actividade fisica cos seus
respectivos compofentes dindmico e estatico (taboa 2) e coas repercusiéons esperadas
sobre o sistema cardiovascular (tdboa 3).

E importante resaltar que esta clasificacion orixinalmente estd dirixida a actividades de
competicion e s de forma orientadora xa que, en calquera actividade fisica, segundo
como sexa a planificacién, predominara mais un ou outro compofente. En xeral, nos/as
nenos/as con cardiopatia conxénita e familiar deberase primar sempre o compofiente
dinamico.
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_ A. DINAMICO BAIXO A. DINAMICO MODERADO A. DINAMICO ALTO

Atletismo fondo, atletismo marcha,

Béisbol, s6ftbol, pelota, badminton,

5 Billar, birlos, golf, petanca, b d esqui de fondo cIa5|coa b
1. ESTATICO BAIXO tiro olﬁnpl - tenis de dol‘)/zelz,i E%TIS de mesa, fatbol®, hockey herbaab

carreira de orientacion®,
squash?, tenis

Atletismos saltos, atletismo

. Automobilismo?®? velocidade, esgrima, fatbol . .
Il. ESTATICO mergullo®, hipica 2°, americano?, X|mgnaS|a ritmica, bAgllg;';rgg rgfdd?cfg?gﬁagalgqicﬁ:}(g’
MODERADO motociclismo??, natacion sincronizada® patlnaxe héékeqxeo natacic")?lb z
tiro conarco artistica?, rugbyf snowboardab VRSO
surf

Atletismo lanzamentos,
artes marciais?,
. escalada®®,
1ll. ESTATICO ALTO esqui acuatico® halteroﬁlla Culturismo, esqui alpino®®, loita
ximnasia artlstlcaa
saltos de esqui®P,
vela, windsurf2®’

Atletismo probas combinadas,
boxeo®? C|cI|smoa b, esqui de
travesia®®, piragliismo, remo,

waterpolo?®

I17 18,

Taboa 2. Clasificacion de Mitchell, adaptada e modificada por Terreros et al : organizacion dos tipos de deporte en distintos grupos, relacionando o compofiente

estatico e o dinamico, asi como as suias respectivas intensidades.

a: deporte de contacto ou con perigo de colisién corporal, b: deporte de risco vital en caso de sincope.

HABILIDADE FORZA 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 +++
Carga de traballo + Carga de traballo + Cargade traballo ++ Carga de traballo +++
Remodelado n Remodelado " Remodelado o Remodelado o
cardiaco cardiaco cardiaco cardiaco
Golf . Fl]tbol . .
Vela Halterofilia Baloncesto Ciclismo
Automobilismo®® Lanzamento peso Voleibol Birlos
Ty ey Lanzamento disco/xavelina Rugby* .. Remo .
Equitacion Esqui alpino© Waterpolo Natacion media distancia
Tiro Snowboard® Balonmén Carreira media distancia
Tiro con arco Velocista Héckey* Triatlon
Curling Esqui acuatlco Tenis Pentatléon
Mergullo® Escalada® Esgrima Esqui de fondo
Cricket

Taboa 3. Clasificacion de deportes en relacion cos efectos sobre o sistema cardiovascular e o risco derivado de lesién por colision ou sincope (adaptado e modificado
de Pellicia et al*).

c: deportes con risco de colision, d: deportes con risco de lesion grave ou morte para o participante ou os espectadores en caso de ocorrer sincope.



intensidade

E o grao en que se realiza unha actividade ou magnitude do esforzo necesario para
realizar unha actividade ou exercicio. Midese de distinta maneira en funcién do seu
componfente dindmico ou estatico ou a través da percepcion subxectiva do paciente do
esforzo realizado.

Na actividade fisica con maior compofente dindmico a intensidade do exercicio gardara
relacién co consumo de osixeno (VO»), o gasto enerxético (MET), a frecuencia cardiaca
(FC)eatensionarterial. De formaresumida estes parametros definense a continuacion:

O consumo de osixeno maximo (VO, max) é a cantidade maxima de osixeno que o
organismo pode absorber, transportar aos tecidos e consumir por unidade de tempo.
Esta definido por un compofente central (gasto cardiaco), que describe a capacidade
do corazdn para enviar o sangue a todo o organismo, e por un componente periférico
(diferenza arteriovenosa de osixeno) que comprende a capacidade do pulmon para
osixenar o sangue, e a capacidade do musculo en exercicio para extraer este osixeno
do sangue.

O consumo de osixeno pico (VO» pico) representa o volume mais alto de osixeno
consumido no esforzo méaximo durante unha ergoespirometria na que non se alcanza
0 VO, méaximo. Expresa a maxima capacidade de resistencia funcional individual e
depende da funcién pulmonar, cardiovascular e muscular.

A reserva do pico maximo de osixeno (VO,R) é a diferenza entre o descanso e 0 VO,
max.

- Gasto enerxético: o termo MET é o0 acrénimo de equivalente metabdlico de osixeno.
Un MET expresa o consumo de osixeno en repouso e é igual a 3,5 ml de Ouy/kg/
min nunha persoa de 70 kg. Unha actividade fisica intensa definese como aquela que
incremente a taxa metabodlica méis de 6 veces a de repouso (maior de 6 METs) e unha
actividade moderada por unha taxa entre 3e 6 METs?.

- A frecuencia cardiaca (FC) é o nimero de latexos por minuto. Ten a vantaxe de ser
un parametro cofiecido e facil de medir. Relacionados coa FC existen diferentes
parédmetros de utilidade na prescricion do exercicio fisico, como, por exemplo:

- Frecuencia cardiaca maxima (FCMax), que pode determinarse de forma directa

ou tedrica. No primeiro caso variard en funcion de cada individuo e deporte, e
podese medir durante a ergoespirometria.
O célculo da FCMax tedrica serd necesario nos pacientes sen ergoespirometria ou
nos que non sexa concluinte. Ainda que é certo que a forma mais estendida para
o seu célculo é a formula de Fox (220 Ipm - a idade en anos), neste documento
recoméndase para o célculo estimativo usar a férmula de Tanaka, (FCMax = 208
- (0.7 x idade en anos)), xa que diversos estudos demostraron que é mais fiable en
nenos/ast?21 Coa FCMax e FC en repouso pddese estimar a frecuencia cardiaca
dereserva (FCR = FCMax - Fcreposo).

- Frecuencia cardiaca de adestramento (FCE): é un valor de FC indicado para a
practica dun exercicio a unha intensidade definida do compofente dindmico.




Intensidade relativa do exercicio dinamico

Moi lixeira <20 <25 <20 <35 1-2

Baixo ou leve
Lixeira 20-39 25-44 20-39 35-54 3-4
Moderada 40-59 45-59 40-59 55-69 5-6

Moderado
Forte 60-84 60-84 60-84 70-89 7-8
Moi forte 285 285 285 290 9

Alto ou severo

Maxima 100 100 100 100 10

Taboa 4. Equivalencias entre os parametros utilizados mais frecuentemente para a cuantificacion da intensidade do compoiiente dinamico. VO2R: reserva do pico
maximo de osixeno; VO, max: consumo de osixeno maximo; FCR: frecuencia cardiaca de reserva; FCMax: frecuencia cardiaca maxima; EEP: escala de esforzo
percibido.



Sempre que se realice a ergoespirometria, determinarase como a FC na zona de
transicion entre o primeiro limiar ventilatorio (VT1) e 0 segundo limiar ventilatorio
(VT9). Encaso de célculo tedrico pddese determinar de diias maneiras:

- FCE = FCMax x % intensidade desexada.
- FCE=(FCRx%intensidade desexada)+FCreposo.(Férmulade Karvonen)

A porcentaxe de intensidade serd menor do 60% parao grao leve, entreo 60e o0 75%
para o grao moderado e entre o 75 e 0 90% para o grao alto ou severo.

Calqueradas duas formulas presenta vantaxes e desvantaxes na sda utilizacién, pero
da primeira existe un coflecemento clinico mais exhaustivo sobre a stia equivalencia
cos valores de consumo de osixeno estimados (tdboa 4).

E importante resaltar que amodalidade de exercicio que se practique afecta & frecuencia
cardiaca maxima; por exemplo, nadar provoca FCMax mais baixas que as rexistradas ao
correr.

Asimesmo, débeserecordar que existe relaciénentre aintensidade do esforzorealizado,
a porcentaxe da FCMax, o consumo de osixeno méximo e a valoraciéon subxectiva por
parte do/a neno/a mediante o uso da escala de esforzo percibido.

Existen equivalencias entre os distintos pardmetros que permiten a sta relacién entre
eles e 0 grao de actividade (ver equivalencias na tdboa 4).

No célculo da frecuencia cardiaca de adestramento (FCE) existen uns moduladores
clinicos ou derivados da ergoespirometria que obrigan a establecer uns factores de
correccién sobre o expresado previamente:

No caso de isquemia ou arritmias co esforzo: establecer a FCE un 20% por baixo da
FC 4 que aparece o evento de isquemia (limiar de isquemia) ou arritmia.

Insuficiencia cronotropica: refirese 4 incapacidade que tefien alglins pacientes
para elevar a frecuencia cardiaca de forma normal co exercicio. Neste caso non
sera posible establecer de maneira directa unha FCE na ergoespirometria. Como
alternativa establecerase mediante a taboa de equivalencia coa porcentaxe do VO,
que se considere durante a ergoespirometria. Tamén pode ser de axuda guiarse pola
escala de esforzo percibido (EEP).

Resposta patoldxica da tension arterial (TA):

- Aplanada: limitarase o exercicio & FC a partir da cal non se continGia o aumento da
TA sistdlica durante o esforzo.

- Esaxerada/hipertensiva: limitarase o exercicio a partir da FC determinada
na ergometria, na que se obxective unhas cifras apropiadas de TA.
Seria Util achegar ademais o tempo de exercicio continuo/dindmico que non se
recomenda exceder por iniciarse posteriormente esta resposta inadecuada da TA.
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Escala de medicion de esforzo percibido infantil
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Figura 1. Escala de medicion de esforzo percibido adaptada a idade infantil?2.



Desaturacion: se existise de forma significativa co esforzo, recoméndase establecer
a FCE ao nivel onde o/a neno/a mantén unha adecuada saturacién de osixeno (SatO»)
durante o exercicio.

Non se alcanzou o VT 1 naergoespirometria: non serd posible establecer de maneira
inicial unha FCE directa, por tanto, ou ben se fard en base a parametros subxectivos
como a Escala de Borg, datos clinicos como fatiga muscular, disnea, etc. ou ben se
expora en funcion dunha porcentaxe do VO» pico obtido na ergoespirometria.

Limitacion ventilatoria co exercicio: se é posible establecerase a nivel dos limiares
ventilatorios. Se se obxectiva reposta hiperventilatoria nesa zona, recoméndase
establecer a frecuencia cardiaca de adestramento un 20% por baixo da FC a que se
inicia a alteracion ventilatoria.

Na actividade fisica con maior compofente estético, a intensidade do exercicio gardara
relacién coa contraccion muscular e a maxima contraccion voluntaria (MCV), que é a
forza isométrica maxima (N ou kg) que pode realizarse nunha contraccién voluntaria.
Con todo, na practica diaria é moi dificil medir ou estimar a MCV, o que invalida a sUa
aplicacion neste documento.

Por ultimo, estd o concepto de escala de esforzo percibido (EEP) ou Escala de Borg
(proposta inicialmente en 1962 e modificadaen 1982).

A pesar de ser un indicador subxectivo da intensidade fisica, considérase que ten unha
correlacién adecuada coa frecuencia cardiaca, o consumo de osixeno, a ventilacion
pulmonar e as concentracions de lactato, o que validou o seu uso para a prescricion e
seguimento da intensidade do exercicio.

Existen modificaciéons especificas moi visuais para o seu uso en idade pediatrica, sendo
un exemplo a escala de medicion de esforzo percibido infantil (EPinfant), consistente en
11 caracteres numéricos, 5 descritores de texto e 11 ilustraciéns que permiten un facil
recofiecemento aos/as nenos/as do seu esforzo percibido (figura. 1)2223,
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Enxeral,asrecomendaciéns de actividade fisica para nenos/as con cardiopatia conxénita
ou familiar senrestricion, implican alcanzar as recomendacions da Organizacién Mundial
da Satde (OMS) de realizar polo menos 60 minutos de actividade fisica diaria dunha
intensidade moderada ou intensa para nenos/as entre 5 e 17 anos!¢. Ademais, non
deberian superar un tempo de 2 horas diarias de actividades sedentarias, como ver a
television, usar o ordenador ou os videoxogos®.

En caso de sospeitarse restricions para a actividade fisica, pero non dispofier do
correspondente informe predeporte pode resultar de utilidade instruir ao paciente
na aplicacion da norma do “talk test” (manter unha conversaciéon confortable estard a
limitar a intensidade da actividade que realiza ao 60-80% do seu maximo posible)?4.

No caso de existir restricions hai varias consideracions para ter en conta:

Na medida do posible, a decisiéon de permitir ou recomendar a actividade fisica a
un paciente debe de ser individualizada, tendo en conta a cardiopatia concreta, os
riscos potenciais que implica e as expectativas do paciente.

- A maioria das causas de morte subita durante a participacion deportiva estan
mais en relacion coas cardiopatias familiares e non tanto coas conxénitas,
exceptuando as que se asocian aos seguintes factores de risco: arritmias, disfuncién
ventricular, dilatacién de raiz adrtica, sincope, hipoxia e anticoagulacion24-23,

Nos pacientes nos que se defina unha alerta por risco vital durante a practica do
exercicio débense seguir as precaucions sinaladas e o concepto de deporte en
contorna “segura”: os lugares nos que se realice exercicio fisico deben cumprir unhas
condicions de seguridade adecuadas e tamén é necesario un plan de formacién e
actuacion de emerxencia nos centros docentes. Estes pacientes incluiranse, por
parte do seu cardiélogo infantil, no Programa alerta escolar do/a neno/a cardiopata
do 061.

- A presenza de dispositivos implantables: existen recomendacions especificas para
estes pacientes nos apartados correspondentes.

Existen dispositivos tipo pulseiras/reloxos que permiten a posibilidade de medir
a actividade fisica habitual. Son de uso moi popular e atractivo para adolescentes
e nenos/as maiores, cunha boa adherencia e facilitan tempos de utilizacién mais
prolongados. Con todo, os estudos de validacién iniciais suxiren a existencia
dunha importante variabilidade na precision destes aparellos ¢ os enfermos
con cardiopatias poden ter unha resposta alterada da frecuencia cardiaca durante
o exercicio. Por tanto, ata a data, os resultados deben ser interpretados con cautela.
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Coidados postoperatorios xerais

incisions

Tendoencontaoaccesocirdrxico existen dous tipos deincisions: a esternotomia media
e atoracotomia. Ambas comprometen a mobilidade do térax e ambos os dous membros
superiores polo que, en xeral, os coidados irdn dirixidos a non forzar excesivamente
estas zonas nas primeiras semanas.

A esternotomia media é unha fractura lineal limpa do esterno que ofrece menos
complicacions e menos dor, e tamén é o acceso cirdrxico mais frecuente nas cardiopatias
conxénitas.

Durante o primeiro mes é preferible que o/a neno/a durma en decubito supino ou
semisupino apoiado nunha almofada. Débese evitar tirar do brazo, non cargar peso nin
empuxar e se esta en fase de gateo esperar ao segundo mes. Ao redor do terceiro mes
poderia realizar exercicios ou deporte lidico que implique mobilidade lixeira dos brazos.
A partir do cuarto mes, a consolidacién 6sea permite unha actividade normal.

A toracotomia é unha apertura entre dlas costelas con acceso ao térax. Existe maior
roturadotecido muscular, estiramento dos nervios e tensidon mecanica nas articulacions
vertebrocostais e costoesternais, orixinando mais dor e incapacidade funcional.

Nos neonatos a mobilizacion é relativamente facil, ainda asi, non se debe forzar o brazo
do hemitérax afecto polo menos durante un mes. No/a neno/a maior é recomendable
facer estiramentos suaves e progresivos desde a primeira semana. O tratamento ird
enfocado a evitar a retraccion da musculatura pectoral e a mellorar a mobilidade da
cintura escapular. Como exemplos de exercicios podemos pedirlle que se toque a punta
da orella por encima da cabeza, ou escalar cos dedos pola parede conseguindo superar
cada vez maior distancia.

Ambas as duas incisions son estables e normalmente ben fixadas, pero, unha vez no
colexio, débense evitar os exercicios sobre as articulacidons dos membros superiores ata
pasados tres meses da cirurxia. No caso de implante dalguin tipo de dispositivo, como
un marcapasos, procurar non forzar a elevacion dos brazos por encima dos 90 graos
durante polo menos 4-6 semanas.

funcion
pulmonar

No periodo postoperatorioinmediato, afuncion pulmonar modificase sistematicamente.
A recuperaciéon dunha funcion pulmonar normal pode custar dias e mesmo semanas.
As secuelas destas intervencions son frecuentes afectando, segundo alglns autores,
ao redor do 40%?27 dos pacientes. A mobilizacién temperd é importante para previr
complicacions postoperatorias, mellorar a capacidade funcional e reducir a duracion da
estancia hospitalaria.

Segundo o estudo de Felcar?® as complicaciéons observadas foron: atelectasia,
pneumonia, derrame pleural, pneumotdrax, quilotérax, hipertension pulmonar,
hemorraxia pulmonar e paralise diafragmatica, sendo a atelectasia e a pneumonia as
que se deron con maior frecuencia.




A anestesia, a analxesia e outros medicamentos utilizados no perioperatorio afectan
4 regulacion respiratoria central e modifican a regulacién neuroldxica da via aérea
superior e dos musculos da caixa toracica?’.

Ademais, o trauma cirlrxico e a dor alteran a mecéanica ventilatoria, en particular a
mobilidade do diafragma, polo que a fisioterapia respiratoria é un dos puntos mais
importantes de actuacion da rehabilitacidon cardiaca pre e postcirlrxicase.

En xeral, o/a neno/a non debe ser sometido & fisioterapia nas primeiras horas despois da
intervencion, sendo o principal obxectivo lograr a estabilidade hemodindmica. Unha vez
estea xustificada a intervencion do fisioterapeuta, o tratamento debe emprenderse con
sumo coidado e constante vixilancia de calquera efecto hemodinamico nocivo.

Afisioterapiarespiratoriairadirixidaaprevir outratar ascomplicaciéns postoperatorias,
eliminar secrecions pulmonares mediante técnicas de aceleracién de fluxo espiratorio,
reinsuflar e osixenar as zonas colapsadas do pulmén, reducir o traballo respiratorio
mellorando a cinética respiratoria, e facilitando o traballo diafragmatico.

A expectoracion dirixida realizarase cunha man en apoio esternal e outra no abdome
para mellorar a calidade da tose, ensinando a protexer o térax e conseguir unha tose
produtiva.

As terapias activas como a mobilizacion, a respiracion profunda e a espirometria de
incentivo son mais efectivas que o tratamento pasivo. A percusion pode conducir &
desaturacion de osixeno, e a percusion, a vibracién e a succidon aumentar o risco de
desenvolver atelectasia31:32,

Os exercicios de respiracion estan indicados en casos de atelectasia, xa que melloran a
eficiencia respiratoria e aumentan o diametro das vias respiratoriasst.

Na Guia clinica sobre espirometria de incentivo da Asociacion Americana de Cuidados
Respiratorios publicada en outubro de 201134, atopamos as seguintes recomendacions:

De forma illada, non se recomenda como tratamento rutineiro pre e postoperatorio
para previr complicaciéons pulmonares.

Recoméndase 0 seu uso en conxunto con técnicas de ventilacion profunda, tose
dirixida,mobilizacién precoz e analxesiadptimaparaprevir complicacions pulmonares
postoperatorias.

Suxirese que os exercicios de ventilacion profunda tefien o mesmo efecto beneficioso
que o utilizado en espirometria de incentivo no tratamento pre e post operatorio
para previr complicaciéns postoperatorias.

Non estd recomendado o seu uso rutineiro para previr atelectasias en pacientes
sometidos a cirurxia abdominal alta ou a cirurxia de revascularizacion miocéardica.

Suxirese o espirémetro incentivador orientado por fluxo e volume como dispositivo
de eleccion. No manexo do mesmo € imprescindible o esforzo e a colaboracion activa
do/a neno/a, polo que o seu uso non sera valido en idades moi temperas.
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A pneumonia, outra complicacion para tratar, € unha das causas mais frecuentes de
infeccion nosocomial no postoperatorio de cirurxia cardiaca pediatrica. Campos e
colaboradores analizaron o efecto do aumento do fluxo espiratorio sobre a frecuencia
cardiaca, afrecuencia respiratoria e a saturacion de osixeno, e concluiron que esta técnica
de fisioterapia para a hixiene bronquial é efectiva para mellorar a funcion pulmonar3s.

Tamén existe evidencia de que realizar fisioterapia pre e postoperatoria reduce o risco de
complicacions e retencion de secrecions pulmonares, atelectasia e pneumonia, asi como
axuda atratalas, xa que contriblie de forma significativa & ventilacion e extubacion exitosa?e,

o/a neno/a
transplantado/a

O tratamento postoperatorio temperdn do enfermo transplantado varia pouco do
doutros pacientes de cirurxia cardiaca, excepto porque a inmunosupresion somete a
estes/as nenos/as ao perigo da infeccidon que procede do desacondicionamento crénico
e dos sistemas inmunitarios, potencialmente inmaturos, nos receptores novos.

Tan pronto como son extubados e se lles retirou o tratamento inotrdpico os pacientes
deben mobilizarse no recinto de transplante e empezar a utilizar a bicicleta de exercicio.
As drenaxes toracicas, as conexions de estimulacion cardiaca e as vias intravenosas non
supofnen unha contraindicacién para o exercicio. O uso dunha base con pedais pode ser
Util se o/a neno/a estd demasiado débil para montar na bicicleta fixa.

Despoisdaintervencionos/as nenos/as e taménalglns pais, quizais perdesen aconfianza
na sUa capacidade fisica, ao habituarse a un prolongado periodo de debilidade. Un
programa de rehabilitacion despois da intervencion ten por obxecto non tanto lograr e
manter unha elevada aptitude fisica, senén restablecer a confianza perdida do/a neno/a,
e, en moitas ocasions dos pais, durante a enfermidade.




4.2

Comunicacion interauricular

A comunicacion interauricular (CIA) corresponde a un defecto na septacion interauricular e é unha
das cardiopatias conxénitas mais frecuentes (10-15%).

De forma illada condiciona un curtocircuito esquerda-dereita cuxa contia depende do tamano
do defecto, da diferenza de compliance entre a auricula esquerda e as cavidades dereitas e das
resistencias pulmonares.

valoracion
previa

Describiuse que os pacientes con CIA non reparada tefien un consumo de osixeno pico
reducido en comparacién cos suxeitos normais, pero tras o seu peche recuperan unha
capacidade funcional normal3®. En calquera caso, os factores mais importantes a ter en
conta son a presenza de arritmias, hipertension pulmonar e disfuncién do ventriculo
dereito (VD). En nenos/as é raro a presenza dos dous Ultimos, pero un subgrupo
diferenciado de alto risco son os pacientes que asocian enfermidade vascular pulmonar
con hipertension pulmonar. Esta entidade é rara e o seu desenvolvemento non se
xustifica exclusivamente polo hiperafluxo pulmonar, xa que se describiu en pacientes
con reparacién precoz da cardiopatia. Presumiblemente, requiririanse outros factores
incluida a predisposicion xenética®. E importante identificar no seguimento destes
pacientes de alto risco, xa que poden debutar tardiamente, e o seu manexo vai estar
condicionado pola gravidade e evolucién da hipertensién pulmonar.

Pola contra, os/as nenos/as con ClAillada, tanto nativa como postpeche, especialmente
sen repercusion hemodindmica, raramente sofren limitaciéns para o exercicio e non
tefen risco de morte subita cardiacal. Polo tanto, previamente & practica de exercicio
precisase unha valoracién clinica, electrocardiograma e ecocardiograma, e se se vai
facer actividade fisica de competicién hai que engadir holter e ergoespirometria. A
periodicidade recomendada para esta valoracion seria cada 5 anos, salvo se existisen
arritmias ou disfuncion do ventriculo dereito, que seria anual. Se existisen datos de
hipertensiéon pulmonar seguirianse as recomendacions do capitulo correspondente.

evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan para os pacientes asintomaticos con CIA nativa
ou tratada, o deporte recreativo ou de competicién sen restricions, en ausencia de
hipertension pulmonar, arritmias significativas ou disfuncion do ventriculo dereito.

No caso de hipertension pulmonar asociada restrinxese o deporte ao recreativo de
intensidade leve3. Posteriormente, no ano 2011, publicaronse de forma conxunta pola
European Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European
Congenital Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric
Cardiology (AEPC) unhas recomendaciéns especificas para a actividade fisica, o deporte
recreativoeoexerciciode adestramento nas cardiopatias conxénitas naidade pediatrica.
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Para os pacientes con CIA permitese o deporte recreativo e de competicion sen
restricion, en ausencia de hipertension pulmonar, arritmias significativas ou disfuncion
do VD. No caso de asociar hipertensién pulmonar, seguiranse as recomendacions
correspondentes a ese grupo de pacientes®.

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
permiten todas as actividades deportivas nos pacientes con CIA sen repercusion
hemodinamica, excepto aguelas que precisen aparellos de respiraciéon subacuatica para
a practica do submarinismo (inclien foramen oval permeable -FOP-). Nos pacientes
intervidos requirese unha latencia de 6 meses postintervencién e unha valoracion con
electrocardiograma, ecocardiograma, holter e ergometria, co obxectivo de descartar a
disfuncion do VD, hipertensién pulmonar e taquiarritmias antes de permitir a practica
do deporte®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documento doano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

- A practica de deporte sen limitaciéns aos pacientes con CIA de menos de 6 mm,
volume normal de cavidades dereitas e ausencia de hipertension pulmonar.

- A préactica de deporte sen limitacions aos pacientes con CIA de tamano grande en
ausencia de hipertensiéon pulmonar.

No caso de hipertension pulmonar, o deporte queda restrinxido aos de clase IA
(clasificacion de Mitchell”) de intensidade leve.

Estan restrinxidos todos os deportes en pacientes con CIA non operada, asociada
a enfermidade vascular pulmonar, cianose e un curtocircuito dereita-esquerda
significativo, coa posible excepcion dos de clase |A (clasificacion de Mitchell??).

Nos pacientes intervidos sen hipertension pulmonar, disfuncion miocardica ou
arritmias, estan permitidos todos os deportes aos 3-6 meses da intervencion.

Despois dunha intervencion correctora, os pacientes con hipertension pulmonar,
arritmias ou disfuncién miocardica poden participar endeportes clase IA (clasificacion
de Mitchell??) de intensidade level.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Esparola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espatiola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria. Nela, permitiriase aos pacientes con CIA, o deporte
recreativo e de competicion sen restricion en ausencia de hipertension pulmonar,
arritmias significativas ou disfuncion do ventriculo dereito. Ademais, recoméndase
pechar calquera CIA ou FOP previo ao submarinismo8.




recomendacions

Nos pacientes con ClAnativaoutratada,enausenciade hipertension pulmonar, arritmiassignificativas
ou disfuncion do ventriculo dereito, permitese a actividade fisica sen restricion.

Nos casos de CIA nativa asociada a disfuncion do ventriculo dereito, valorarase a indicacién de
intervencion. Ata entdn, permitiriase a actividade fisica recreativa de intensidade moderada e se non
hai arritmias, a actividade fisica de competicién de intensidade leve.

Nos pacientes con CIA nativa asociada a arritmias, valorarase a indicacién de intervencion. Ata
enton, permitiriase a actividade fisica recreativa de intensidade leve, estando contraindicada a de
competicion.

Na CIA nativa ou tratada, asociada a hipertensién pulmonar, seguiranse as recomendaciéns
correspondentes aos pacientes con hipertension pulmonar.
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Comunicacion interventricular

Corresponde a unha comunicacién entre as cavidades ventriculares que condiciona a presenza
dun curtocircuito. Pode asociarse a outras cardiopatias conxénitas e existe a posibilidade de peche

espontaneo.

valoracion
previa

Na comunicacion interventricular (CIV) illada, o tamafio do defecto, a funcion
biventricular e o cociente de resistencias vasculares sistémico/pulmonares definen o
grao de repercusién e a evolucion.

Os pacientes cunha CIV significativa vélvense sintomaticos en idades temperas, con
desenvolvemento de enfermidade progresiva no leito pulmonar, que pode evolucionar
cara a unha situacion de Eisenmenger.

Non hai datos demostrativos de que os/as nenos/as con CIV hemodinamicamente
non significativas requiran limitar o exercicio ou que estas lesiéns se relacionen con
episodios de morte subital. Ademais, actualmente a maior parte dos pacientes con
indicacion de reparacion estan xa corrixidos na primeira infancia. Do mesmo xeito que
na comunicacion interauricular, existe un subgrupo diferenciado de alto risco e son
0s pacientes que asocian enfermidade vascular pulmonar con hipertensién pulmonar,
mesmo a pesar do peche precoz do defecto.

Por tanto, os factores mais importantes a ter en conta son o tamano do defecto e a
presenza de hipertension pulmonar. As probas previas ao exercicio incluirfan unha
valoracion clinica, electrocardiograma e ecocardiograma. No caso de sospeita de
arritmias ou actividade fisica de competicién engadir holter. A ergoespirometria é
opcional e a periodicidade recomendada para a realizacion das probas é cada 5 anos,
excepto no caso de que existan arritmias, dilatacion ou disfuncion ventricular que serfa
anual. Se existisen datos de hipertensién pulmonar seguiranse as recomendaciéns do
capitulo correspondente.

evidencia
cientifica

As guias europeas para os pacientes adultos con cardiopatias conxénitas, publicadas
no ano 2010, recomendan nos pacientes con CIV pechada ou nativa pequena, deporte
recreativo ou de competicion sen restricions (en ausencia de hipertensiéon pulmonar,
arritmias significativas ou disfuncion do ventriculo esquerdo). En caso de presenza de
hipertensién pulmonar asociada, aconséllase autolimitacion e restricién do deporte
recreativo de intensidade leve3. Posteriormente, no ano 2011 publicaronse de forma
conxunta pola European Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation
(EAPC), o European Congenital Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association
for European Paediatric Cardiology (AEPC) unhas recomendacions especificas para a
actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio de adestramento nas cardiopatias
conxénitas na idade pediétrica.




Para os pacientes con CIV danse as mesmas recomendaciéns que para a comunicacion
interauricular e o ductus, permitindose o deporte recreativo e de competicion sen
restricion en ausencia de hipertensién pulmonar, arritmias significativas ou disfuncién
do ventriculo esquerdo. No caso de asociar hipertension pulmonar seguiranse as
recomendacions correspondentes a ese grupo de pacientes®.

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
permitentodasasactividadesdeportivasnospacientescon CIV pequenas. Nos pacientes
intervidos requirese unha latencia de 6 meses postintervencion e unha valoracién con
electrocardiograma, ecocardiograma, holter e ergometria, que descarte CIV residual
hemodinamicamente significativa, presenza de hipertensién pulmonar, dilatacion ou
disfuncion do ventriculo esquerdo, hipertensién pulmonar e taquiarritmias, antes de
permitir a practica do deporte®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodo ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

- A préctica de deporte sen limitacions aos pacientes con CIV pequena ou restritiva,
ausencia de cardiomegalia e de hipertensién pulmonar.

No casode CIV grande, hemodinamicamente significativa e hipertension pulmonar, o
deporte queda restrinxido aos de clase |A (clasificacion de MitchellY?) de intensidade
leve.

Nos pacientes intervidos sen defectos residuais significativos, hipertension
pulmonar, disfuncion miocardica ou arritmias, estan permitidos todos os deportes
aos 3-6 meses da intervencion.

Despois dunha intervenciéon correctora, os pacientes con hipertensién pulmonar
persistente deberian restrinxir a actividade fisica aos deportes da clase IA
(clasificacion de Mitchell?7).

Estd contraindicado o deporte de competicion nos deportistas con arritmias
significativas (taquiarritmias ou bloqueo auriculo-ventricular de segundo ou tercer
grao) ata a sta valoracién por un electrofisidlogo.

Estd contraindicado o deporte de competicion en pacientes con hipertension
pulmonar de leve a moderada ou disfunciéon ventricular, coa posible excepcién dos
deportes de clase IA (clasificacion de Mitchell'?) de intensidade level.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria. Nela, permitiriase aos pacientes con CIV o deporte
recreativo e de competicién sen restricidon, en ausencia de hipertension pulmonar,
arritmias significativas ou disfuncién ventricular®,
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recomendacions

Nos pacientes con CIV nativa ou tratada, permitese a actividade fisica sen restricién, en ausencia
de defectos residuais significativos, hipertension pulmonar, arritmias significativas ou disfuncion do
ventriculo esquerdo.

Os casos de CIV nativa asociada a disfunciéon do ventriculo esquerdo, remitiranse & unidade de
referencia para valorar o seu peche. Estd contraindicada a actividade fisica de competicion ata a
sUa valoracién pola unidade de referencia. Pédese suxerir a posibilidade de facer actividade fisica
recreativa de intensidade leve, ata que se realice a valoracion.

Nos pacientes con CIV, nativa ou tratada, asociada a arritmias significativas (taquiarritmias ou
bloqueo auriculo-ventricular de segundo ou tercer grao), esta contraindicada a actividade fisica de
competicion ata a sUa valoracion pola unidade de referencia. Pédese suxerir a posibilidade de facer
actividade fisica recreativa de intensidade leve, ata que se realice a valoracién.

Si a CIV, nativa ou tratada, estad asociada a hipertensién pulmonar, seguiranse as recomendacions
correspondentes a ese grupo de pacientes.




4y

Canle auriculo-ventricular

E unha cardiopatia conxénita complexa na que hai un desenvolvemento inadecuado dos coxins
endocardicos, o que se traduce nunha septaciéon incompleta dos tabiques auriculares e ventriculares e
unha malformacién asociada das valvulas auriculo-ventriculares (AV). Describense defectos parciais,
defectos completos e formas transicionais.

Representa o 3-5% das cardiopatias conxénitas, e obxectivase no 50% dos casos de cardiopatia
conxénita asociada 4 trisomia 21.

valoracion
previa

Dada avariabilidade da enfermidade hai que considerar varios aspectos en relacién coa
valoracién predeporte, incluindo: curtocircuitos residuais; estenose residual do tracto
de saida do ventriculo esquerdo (TSVE), que pode ser progresiva; disfuncion valvular
da neomitral ou da tricUspide; presenza de hipertensién pulmonar, especialmente no
contexto de trisomia 21; a funcion biventricular e, a aparicion de arritmias.

Por tanto, previamente a practica de exercicio precisase unha valoracién clinica,
electrocardiograma e ecocardiograma. En funcién de se hailesiéns residuais e/ou se se
pretende practicar a actividade fisica de competicién, deberiase completar con holter e
ergometria. A ergoespirometria é opcional e a periodicidade da valoracion é variable en
funcion das lesiéns residuais, se ben deberia ser polo menos cada dous anos.

evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan para os pacientes con canle auriculo-ventricular
(CAV) reparado sen complicacions residuais, deporte recreativo ou de competicion sen
restriciéns. No caso de lesions residuais, requiriran recomendacioéns individualizadas &s
mesmas?.

Posteriormente, noano 2011 publicaronse de forma conxunta pola European Association
of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o
exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica. Neste
documento non hai unha referencia especifica para esta patoloxia.

Asguiasitalianasparadeportistasconenfermidade cardiaca, publicadasnoano 2013, fan
as seguintes recomendacions: nos pacientes intervidos, requirese unha latencia de seis
meses postintervencion e de forma obrigada unha valoracion con electrocardiograma,
holter, ecocardiograma e ergometria, para descartar arritmias, antes de permitirlles
a practica do deporte. Tras comprobar a resolucion dos cambios hemodindmicos e
a ausencia de lesiéons residuais anatémicas ou eléctricas, pddese permitir a practica
deportiva cun seguimento anual e especial atencién 4 aparicién de insuficiencia mitralé.
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Non hai referencia especifica para esta patoloxia nas recomendaciéns da American
Heart Association (AHA) do ano 2015 para a eleccion e descualificacion dos deportistas
competitivos con anomalias cardiovasculares?.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Esparola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espatiola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, permitese o deporte recreativo e de competicion
sen restricion, aos pacientes con CAV intervidos e insuficiencia auriculo-ventricular
residual minima, sen obstrucion do tracto de saida do ventriculo esquerdo, arritmias nin
incompetencia cronotrépica®.

recomendacions

En pacientes con CAV reparado, en ausencia de lesion residual significativa (disfuncién ventricular,
valvular, obstrucion do tracto de saida do ventriculo esquerdo ou arritmia significativa), permitese a
actividade fisica sen restricion.

En pacientes con CAV reparado con insuficiencia mitral moderada, permitese a actividade fisica
recreativa ou de competicién de tipo dindmico ou estatico, de intensidade leve-moderada.

Nos casos de CAV reparado con arritmias significativas (taquiarritmias ou bloqueo auriculo-
ventricular de segundo o tercer grao), esta contraindicada a actividade fisica ata a stia valoracién pola
unidade de referencia.

En pacientes con CAV operado de alto risco (taquiarritmias, bloqueo de segundo o tercer grao e
insuficienciavalvular auriculo-ventricular neomitral severa), esta contraindicada a actividade fisica de
competicion. Valorarase a realizacion de actividade fisica recreativa en funcién das probas funcionais
(ergoespirometria, holter) e individualizanse as recomendacions pola unidade de referencia.

Nos casos de CAV, nativo ou reparado, asociado a hipertensiéon pulmonar, seguiranse as
recomendacidns correspondentes a ese grupo de pacientes.




4.5

Ductus arterioso persistente

O ductus arterioso persistente (DAP) corresponde a un peche incompleto do conduto arterioso fetal,
supdn o 5-10% das cardiopatias conxénitas e é mais frecuente nos prematuros. A sta incidencia real
é dificil de cuantificar, dado que moitos casos asintomaticos non estan diagnosticados.

valoracion
previa

As caracteristicas anatomicas (didmetro e lonxitude) do DAP e o cociente de resistencias
vasculares sistémico/pulmonares definen o grao de repercusion e a evolucion. Chama a
atencidn que avariabilidade clinica é moi grande entre pacientes con lesidons anatémicas
similares.

En calquera caso, o curtocircuito esquerda-dereita condiciona un desenvolvemento de
enfermidade progresiva no leito pulmonar, que pode evolucionar cara a unha situacion
de enfermidade vascular pulmonar e Eisenmenger. A diferenza dos defectos septais,
nos pacientesintervidos de ductus non haitanto risco de desenvolvemento de arritmias,
por non existir cicatrices ou proteses endocardiacas.

Polo tanto, previamente & préactica de exercicio precisase unha Unica valoracién clinica,
electrocardiograma e ecocardiograma. Se existe curtocircuito residual significativo,
dilatacién ou disfuncion ventricular, recomendase repetir a valoracion de forma anual.

No caso de presenza de datos de hipertension pulmonar seguiranse as recomendacions
do apartado correspondente.

evidencia
cientifica

As guias europeas para 0 manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas noano 2010, recomendan para os pacientes asintomaticos con DAP pechado
ou nativo, a realizacion de deporte recreativo ou de competicion sen restricions, en
ausencia de hipertension pulmonar. No caso de hipertensiéon pulmonar asociada,
aconséllase a restricion aos deportes de intensidade leves.

Posteriormente, no ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC), unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo
e o exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

Para os pacientes con DAP danse as mesmas recomendacions que para CIA e CIV,
permitindose o deporte recreativo e de competicién sen restricion en ausencia de
hipertension pulmonar. No caso de asociar hipertension pulmonar, seguiranse as
recomendacions correspondentes a ese grupo de pacientes®.

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano
2013, permiten todas as actividades deportivas nos pacientes con ductus sen datos
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de repercusion. Nos pacientes intervidos requirese unha latencia de seis meses
postintervencién e unha valoracion con electrocardiograma, ecocardiograma, holter e
ergometria, para descartar arritmias e que confirme regresién do tamano ventricular,
ausencia de hipertensién pulmonar e capacidade funcional normalé.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodo ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

- A practica de deporte sen limitacions aos pacientes con DAP pequeno, presiéon
pulmonar normal e didmetros normais de cavidades esquerdas.

No caso de DAP moderado-grande e hipertension pulmonar, o deporte queda
restrinxido aos de clase 1A (clasificacion de Mitchell??).

No caso de DAP moderado-grande con dilatacién de cavidades esquerdas, non se
recomenda participar en deportes de competicién ata o peche do DAP.

Nos pacientes intervidos sen hipertensiéon pulmonar, permitense todos os deportes.

Despois dunhaintervencion correctora, os pacientes con hipertensién pulmonar non
deberian participar en deportes de competicion, coa posible excepcion dos de clase
IA (clasificacion de Mitchell?7).

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria. No devandito documento, aos pacientes con DAP
permiteselles o deporte recreativo e de competicion sen restricién, en ausencia de
hipertension pulmonar, arritmias significativas ou disfuncion ventricular. Tralo peche
percutaneo, recoméndase evitar os deportes de contacto obrigado nos primeiros seis
mesess.

recomendacions

Nos pacientes con DAP, nativo ou tratado, con cavidades normais e sen hipertensién pulmonar,
permitese a actividade fisica sen restricion. Teran que respectar unha latencia de seis meses desde a
intervencion, podendo nesta fase, realizar actividade fisica recreativa de intensidade leve-moderada.

Nos casos de DAP mediano-grande e/ou dilataciéon de cavidades, valorarase a indicacion de
intervencion.

No caso de DAP asociado a hipertension pulmonar, seguiranse as recomendacions correspondentes
a ese grupo de pacientes.




4.6

Coartacion de aorta

A coartacion da aorta (CoAo) definese como un estreitamento significativo a nivel do istmo aértico,
localizado despois da orixe da arteria subclavia esquerda na insercién do ductus arterioso.

Considérase parte dunha arteriopatia xeneralizada e existe un amplo espectro anatémico. A
hipertension arterial (HTA) é o problema mais comun asociado & CoAo, pero tamén pode asociarse de
forma evolutiva a hipertensién pulmonar, enfermidade coronaria e disfuncién diastdélica do ventriculo
esquerdo.

Mesmo despois dunha reparacion cirurxica exitosa ou do implante dun stent, as lesidns residuais
poden persistir e inclien a CoAo residual e a formacién de aneurismas na zona tratada, polo que se
recomenda un seguimento para sempre.

valoracion

previa Os parametros de risco nestes pacientes resimense en:
Gradiente tensional entre membros superiores e inferiores maior de 20 mm Hg.

Gradiente residual, avaliado por ecocardiografia na zona intervida, especialmente en
caso de extension diastdlica.

HTA, definida como tensién arterial sistolica ou diastdlica igual ou maior do percentil
95 para o sexo, aidade e a estatura.

HTA inducida co exercicio obxectivada nunha ergometria (maior de 3 desviacions
estandar ou maior do percentil 95 predito).

Dilatacién de aorta ascendente significativa (z-score igual o maior a 3).
Presenza de aneurismas a nivel da aorta toracica ou cerebrais.

Datos de sobrecarga do ventriculo esquerdo.

Datos de isquemia na proba de esforzo®>811,

Polo tanto, previo & practica deportiva, recoméndase realizar unha valoracién
clinica, incluindo toma da tensién arterial nos catro membros, electrocardiograma,
ecocardiograma, ergometria e probas de imaxe, como unha resonancia magnética
cardiaca ou un anxio-TAC8,

Moitas destas probas son parte do seguimento clinico habitual destes pacientes e a
periodicidade das mesmas seria anual, salvo a resonancia, que se realizaria cada 4-5
anos en ausencia de lesiéns residuais ou se individualizaria se houbese lesidns residuais
significativas.
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evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan para os pacientes con CoAo:

- Actividade fisica sen restricion, salvo deportes de competicidn de alta carga estética,
nos pacientes normotensos (en repouso e exercicio).

Evitar os deportes estaticos de alta intensidade, en proporcién coa severidade
dos seus problemas, nos pacientes hipertensos, obstrucién residual ou con outras
complicacionss.

Posteriormente, no ano 2011, publicironse de forma conxunta pola European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo
e 0 exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

En concreto para a CoAo fan as seguintes recomendacions:

Promocion dun estilo de vida activo, con adestramento preferiblemente de
resistencia aerdbica, como prevencion primaria contra as tipicas secuelas a longo
prazo carrexadas polo sedentarismo.

O adestramento intervalico deberia ser omitido e limitar o adestramento de
resistencia a intensidades leves ou moderadas, en grupos musculares pequenos e
por separado.

Os pacientes con gradiente tensional menor de 20 mm Hg, sen aumento excesivo
na tension arterial sistdlica co exercicio e sen aneurisma cerebral ou adrtico, poden
participar en calguera exercicio fisico, excepto aqueles con un componente estatico
moi alto’.

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
permiten nos pacientes con CoAo a practica de deportes do grupo A e alglins do grupo
B (vela, hipica) da clasificacién de Mitchell'’, a condicion de que tefian un gradiente
tensional menor de 15 mm Hg, unha tension arterial normal ou lixeiramente elevada
e ausencia de hipertrofia do ventriculo esquerdo ou dunha resposta hipertensiva ao
exercicio. Os deportistas sen coartacion residual, sé poderan participar en deportes de
contacto, incluindo os de baixo risco (futbol, béisbol), tras arealizacion dunha resonancia
magnética cardiaca que descarte a presenza de anomalias adrticasé.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documento doano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Permitese o deporte sen restricion, en pacientes con coartacion nativa sen dilatacion
de aorta significativa, gradiente tensional menor de 20 mm Hg e pico de tensién
arterial sistélica menor de percentil 95 co exercicio.

- Aos deportistas con CoAo e gradiente tensional maior de 20 mm Hg, hipertensién
inducida co exercicio ou dilatacion adrtica significativa, s6 se lles permitirdn os
deportes de intensidade leve da clase |A da clasificacion de Mitchell?.




- Os deportistas sometidos a intervencién sen dilatacién de aorta significativa,
gradiente tensional menor de 20 mm Hg, pico de tension arterial sistélica menor de
percentil 95 co exercicio e sen aneurismas na zona reparada, poden facer deporte de
competicion a partir dos tres meses da intervencion, salvo deportes estaticos de alta
intensidade (clase IlIA, [11B e I1IC da clasificacion de Mitchell*?) ou deportes con risco
de colision.

- Osdeportistas con evidencia de dilatacion adrtica ou presenza de aneurisma na zona
reparada (sen indicacion cirdrxica) poderan realizar so deportes de intensidade leve
(clase IA e IB da clasificacion de Mitchell?7).

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Esparnola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, para a CoAo asiimense en parte as recomendaciéns
da European Society of Cardiology (ESC) e a American Heart Association (AHA), permitindo
deportes con compofente estatico e dindmico de intensidade leve e moderada en
pacientes sen HTA, con gradiente tensional menor de 20 mm Hg, sen isquemia ou
sobrecarga do ventriculo esquerdo ou resposta anémala hipertensiva en ergometria ou
aneurisma. Tamén se puntualiza que os deportes de contacto deben evitarse durante o
primeiro ano tras a reparaciong.

recomendacions

Nos pacientes con CoAo non tratada, con gradiente tensional menor de 20 mm Hg, sen HTA, sen
resposta patoldxica naergometria e sen aneurisma aértico na proba de imaxe, permitese a actividade
fisica sen restricions.

Nos casos de CoAo tratada (cirurxia, anxioplastia ou stent), sen gradiente residual significativo (menor
de 20 mm Hg), sen HTA, sen resposta patoldxica na ergometria e sen aneurisma adrtico na proba de
imaxe, permitese a actividade fisica senrestriciéns, excepto os deportes de componente estatico alto,
asi como os que presentan perigo de colisién corporal.

Nos pacientes con CoAo, tratada ou sen tratar, con gradiente tensional maior de 20 mm Hg, HTA
inducida polo exercicio, dilatacién de aorta ascendente significativa (maior de 3 z-score) ou presenza
dun aneurisma adrtico na proba de imaxe, restrinxese a actividade fisica &4 de intensidade leve,
dindmica e estatica.
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4.7

Estenose pulmonar

A obstrucion conxénita do tracto de saida do ventriculo dereito (TSVD) débese frecuentemente
& estenose valvular (80-90% dos casos), pero tamén & obstrucién subvalvular e supravalvular e
involucra ao tronco e s ramas pulmonares.

Na estenose valvular pulmonar (EVP) existe un engrosamento dos veos con fusion ou ausencia de
comisuras, o que orixina un orificio de apertura pequeno.

A estenose subvalvular adoita estar asociada a tetraloxia de Fallot (T4F) ou grandes comunicacions
interventriculares e a estenose supravalvular pode presentarse con outros defectos asociados, como
ocorre a miudo en sindromes conxénitos, como os de Williams-Beuren ou de Alagille, entre outros®.

valoracion
previa

Habitualmente os pacientes con EVP estan asintométicos e a mellor maneira de valorar
o grao de severidade é a ecocardiografia. Ainda que existen pequenas diferenzas entre
as distintas guias dos adultos, additase utilizar como referencia o gradiente maximo
instantaneo (GIMA) no tracto de saida do ventriculo dereito con valores de menos de
36-40 mm Hg na EVP de grao leve, ata 60-64 mm Hg na moderada e maior de 60-64
mm Hg na de grao severo®?3,

Na nosa experiencia, en mais dun centenar de pacientes en idade pediatrica, as cifras
ecograficas de gradiente medio (GM) correlacidénanse mellor coas cifras obtidas pico-
pico en cateterismo. Asi, habitualmente consideramos un gradiente medio menor de 30
mm Hg para unha estenose de grao leve, entre 30-50 mm Hg para a de grao moderado
e maior de 50 mm Hg na de grao severo.

As principais lesions post-tratamento son a estenose residual e a insuficiencia pulmonar
(IP). No primeiro caso a valoraciéon é igual 4 da EVP nativa, mentres que o segundo pode
requirir completar o estudo cunha resonancia magnética cardiaca para cuantificar o
grao de insuficiencia, a funcion e o volume do ventriculo dereito.

Polo tanto, na valoracion predeporte recoméndase polo menos unha valoracién
clinica, un electrocardiograma e unha ecocardiografia. Algiins autores® recomendan
complementala cunha radiografia de térax, o que pode ser de utilidade en casos
illados nos que exista unha dilatacion severa da arteria pulmonar. Nas estenoses que
non sean leves, recoméndase complementar a valoracidon cunha ergometria, cunha
ergoespirometria nas estenoses severas (sendo opcional nas de grado moderado) e
unha resonancia magnética cardiaca en funcién da insuficiencia pulmonar ou mala
xanela para a funcion do ventriculo dereito.

O cateterismo cardiaco raramente é necesario con fins diagndsticos e resérvase para
pacientes con indicaciéon de tratamento.




evidencia
cientifica

No ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and Lung
Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC), unhas
recomendaciéns especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio
de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediétrica.

Para os pacientes con EVP e para a practica de deporte recreativo, establécense as
seguintes recomendacions:

Non hai restriciéns en pacientes con EVP de grao leve, tanto nativos como post-
tratamento, con insuficiencia pulmonar leve.

Non hai restriciéns en pacientes tratados con EVP de grao moderado e
insuficiencia pulmonar significativa (severa), pero realizando seguimento anual con
electrocardiograma.

- A actividade fisica estd restrinxida a deportes de intensidade leve nos pacientes
nativos ou tratados con EVP de grao severo (remitir 4 consulta do especialista para
tratar e individualizar a recomendacion de exercicio).

Non hai restriciéns para pacientes tratados sen EVP residual e con insuficiencia
pulmonar significativa, sempre que a funcion do ventriculo dereito sexa normal.

- Aactividade fisica esté restrinxida aos deportes de intensidade lixeira para pacientes
tratados sen EVP residual, con insuficiencia pulmonar significativa e funcién do
ventriculo dereito anormal.

Nos pacientes tratados cirurxicamente con parche transanular e insuficiencia
pulmonar residual significativa, aplicaranse as mesmas recomendaciéns que para a
tetraloxia de Fallot.

En canto ao deporte de competicion:

Non hai restriciéons en pacientes nativos ou tratados con EVP leve, funcién do
ventriculo dereito normal, insuficiencia pulmonar leve, electrocardiograma normal e
hipertrofia leve do ventriculo dereito, precisando unha reavaliacion anual.

- Actividade fisica restrinxida aos deportes de moderadaintensidade (aerébicos) ou de
intensidade leve (anaerdbicos), en pacientes nativos ou tratados con EVP moderada
(30-50 mm Hg), funcion do ventriculo dereito normal, hipertrofia leve do ventriculo
dereito, insuficiencia pulmonar non significativa e electrocardiograma normal,
precisando unha reavaliacion semestral.

Poden facer deportes de intensidade leve (aerdbicos), os pacientes tratados con EVP
leve, insuficiencia pulmonar significativa con dilatacion do ventriculo dereito, se a
funcion do ventriculo dereito é normal e estan asintomaticos?.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodo ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

a1




Permitese o deporte de competicién sen restricion, en deportistas con EVP de grao
leve (GIMA menor de 40 mm Hg) e funcion do ventriculo dereito normal, nativa ou
postvalvuloplastia con baldn.

Restrinxese o deporte de competicion aos de clase |1A e IB (clasificacion de Mitchell??)
e de intensidade leve-moderada, en deportistas con EVP moderada ou severa (maior
de 40 mm Hg).

- Valorarase o deporte de competicion de clase |A ou IB (clasificacion de MitchellY?) de
intensidade leve, en deportistas con insuficiencia pulmonar severa residual®.

recomendacions

En xeral
Nas estenoses de maior severidade, valorarase o tratamento intervencionista.

- Tralavalvuloplastia os pacientes deben esperar entre 2 e 4 semanas, e trala cirurxia correctora polo
menos tres meses, para reincorporarse a actividade fisica habitual e antes de iniciar actividades
deportivas precisan unha valoracién previa.

En pacientes tratados con insuficiencia pulmonar residual de grao severo aplicanse as mesmas
recomendacions que para a T4F.

En xeral, favorecese a actividade fisica de tipo dinamico.
Estenose pulmonar leve (GM menor de 30 mm Hg, GIMA menor de 40 mm Hg)

En pacientes asintomaticos, sen arritmias, con funciéon e tamano do ventriculo dereito normal,
independentemente de insuficiencia pulmonar, permitese a actividade fisica sen restricions. A
reavaliacién realizarase cada dous anos se a insuficiencia pulmonar residual é leve e se é de maior
severidade, a revision serd anual.

En pacientes asintomaticos, sen arritmias, con funcién do ventriculo dereito normal pero dilatado,
con insuficiencia pulmonar residual moderada ou severa, permitese a actividade fisica recreativa
libre, pero a de competicién estd restrinxida 4 de intensidade leve con predominio dindmico,
realizandose a reavaliacién anualmente.

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

En pacientes sen hipertrofia significativa, con funcion e tamano do ventriculo dereito normal,
independentemente do grao de insuficiencia pulmonar, permitese a actividade fisica recreativa sen
restricions.

- Se a funcion do ventriculo dereito se considera anormal, a actividade fisica recreativa estara
restrinxida 4 de intensidade moderada.

- Todos os pacientes con EVP nativa ou tratada de grao moderado , poderian realizar actividade
fisica de competicion restrinxida & de intensidade moderada, preferiblemente de caracteristicas
dindmicas. A reavaliacion realizarase, polo menos, anualmente.

Estenose pulmonar severa (GM maior de 50 mm Hg, GIMA maior de 60/64 mm Hg)

Permitese a actividade fisica recreativa de baixa intensidade, estatica e dinamica, estando
contraindicada a actividade fisica de competicion. As revisions realizaranse semestralmente.




4.8

Estenose aortica

A obstrucién do tracto de saida do ventriculo esquerdo (TSVI) na infancia, representa entre o 3-6%
das cardiopatias conxénitas. Podese clasificar en subvalvular, valvular e supravalvular.

A estenose valvular adrtica conxénita (EVAo) consiste xeralmente na fusion dos veos ou a hipoatrofia
das comisuras, o engrosamento mixomatoso das valvas e/ou a hipoplasia do anel.

Segundo o nimero de comisuras que estean afectadas, a valvula denominase unicuspide, bicispide

ou tricuspide.

probas
complementarias

A EVAo relacidnase coa morte subita cardiaca (MSC) durante a actividade deportiva.
De feito, 0 2-4% de todos os deportistas novos que presentaron unha morte subita
presentaban unha EVA0%¥. En adultos o grao de enfermidade establécese pola
combinacién dos datos clinicos (anamnesis, exploracion) e ecocardiograficos (jet,
gradiente, area valvular), para evitar as limitacions intrinsecas de cada un destes
apartados.

De forma categorica, os pacientes sintomaticos (sincope, mareos, dor toracica ou
disnea co exercicio) relaciénanse con maior risco de evolucion a MSC, o que obriga a
considerar a intervencion sobre a lesion3e,

Non existen datos prospectivos similares en nenos/as, adolescentes, e adultos novos,
debido a que a estratexia do tratamento precoz mediante a valvuloplastia con baldn,
evita a progresion da enfermidade ata ese grao3?40,

En pacientes asintomaticos a ecocardiografia é o método mais eficaz para avaliar a
lesion. En pacientes con funcidn sistdlica conservada o gradiente medio transvalvular
aortico (GMAo) correlacidnase mellor co gradiente hemodinamico e parece mais Util
para categorizar o grao de enfermidade. Asi, pédese definir e cuantificar en leve (GMAo
menor de 25 mm Hg), moderado (entre 25-40 mm Hg) ou severo (maior de 40 mm Hg).

Na valoracion predeporte esixese polo menos unha valoracion clinica, un
electrocardiograma e un ecocardiograma. A ergometria pode axudar para decidir
a indicacion de tratamento en casos dubidosos, estd contraindicada nos pacientes
sintomaticos, e é necesaria na EVAo de grao moderado-severo para a indicacion da
intensidade do exercicio, mediante a valoracion da resposta ao nivel de exercicio que se
prevé realizar.

A realizacion de ergoespirometria é opcional fronte 4 ergometria e o cateterismo
cardiaco raramente é necesario con fins diagnoésticos, e resérvase para pacientes
con indicacién de tratamento. A periodicidade da valoracion é polo menos anual,
individualizdndoa no caso de EVAo moderada-severa.
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evidencia
cientifica

No ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and Lung
Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC) unhas
recomendaciéns especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio
de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

Para os pacientes con EVAo establécense as seguintes recomendacions:

- Enpacientescon EVAode grao leve (GMAo menor de 25 mm Hg) permitese o deporte
de competicidn e recreativo sen restricions, pero € necesario un seguimento anual.

- En pacientes con EVAo de grao moderado (GMAo entre 25 e 40 mm Hg), permitese
o deporte de competiciéon e recreativo de calquera tipo, restrinxido a intensidade
de leve a moderada, sempre que se confirme previamente unha resposta adecuada
nunha ergometria®.

- En pacientes sintométicos ou con EVAo de grao severo (GMAo maior de 40 mm
Hg), esta contraindicado o deporte de competicion e restrinxido o recreativo ao de
intensidade leve, condicionado aos achados durante a ergometria.

- Nos pacientes con EVAo de grao leve ou moderada, non debe haber restriciéns na
actividade fisica, en ausencia de dilatacién do ventriculo esquerdo, aorta ascendente
ou arritmia®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

- Todos os atletas con EVAo deben realizar unha valoracion anual previa & practica
deportiva.

- Os deportistas con EVAo de grao leve con ergometria normal (en exercicio maximo)
poden facer deporte sen restricions.

- Os deportistas con EVAo de grao moderado, poden participar en deportes estaticos
de intensidade leve-moderada e dindmicos de intensidade moderada, condicionados
aunharesposta adecuada® na ergometria ao nivel de exercicio esperado.

- Os deportistas con estenose adrtica severa non deben participar en deportes de
competicion, coa posible excepcion do tipo IA (clasificacion de Mitchell17).

- Os pacientes sintomaticos non deben participar en ninglin deporte de competicion®.

* ausencia de alteracions eléctricas e clinicas no grao de actividade esperado durante o exercicio (incluindo resposta tensional normal)




recomendacions

En pacientes con EVAo leve, permitese a actividade fisica sen restricidns, cunha reavaliacién anual
obrigada.

En pacientes con EVAo moderada, a actividade fisica esta restrinxida a de intensidade leve-moderada,
condicionada a unha resposta adecuada na ergometria*

En pacientes con EVAo severa, a actividade fisica de competicién contraindicada, permitindose a
actividade fisica recreativa de intensidade leve (rango baixo), condicionada a unha resposta adecuada
na ergometria*

* ausencia de alteracions eléctricas e clinicas no grao de actividade esperado durante o exercicio (incluindo resposta tensional normal)
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Aorta bicuspide

A valvula adrtica bicuspide (VAob) é unha anomalia frecuente na poboacién, que se transmite
xeneticamente seguindo un patrén de herdanza autosémico dominante e predomina en homes.

En ocasidns coexiste con outros defectos conxénitos cardiacos sendo o mais comun a coartacién de

aorta.

A VAob ten unha entidade clinicamente relevante, non sé polas complicacions relacionadas coa
valvula (estenose, regurxitacion) senén porque se acompaiia de anomalias histoldxicas intrinsecas
da parede da aorta, incluindo necrose quistica da capa media e a degradacién de fibras elasticas.
Precisamente por iso, os pacientes son mais propensos a desenvolver dilatacion de raiz adrtica e
de aorta ascendente®. De feito, nun 50% pode asociarse a unha dilatacion adrtica en relacion cunha
alteracion intrinseca da vasculatura.

valoracion
previa

Debe de realizarse a historia clinica con antecedentes, unha exploracién fisica completa,
electrocardiograma e ecocardiograma. Nalglns casos requirese unha proba de imaxe
(tomografia axial computerizada ou anxioresonancia cardiaca) para a medicion de raiz
adrtica e da aorta ascendente (AoAs)S.

A reavaliacion realizarase con periodicidade anual, se non hai dilatacion de aorta
ascendente. No caso de que a houbese, individualizarase a decision, en funcion do grao
e evolucion.

No caso de estenose valvular asociada, aplicaranse as recomendacions referidas &
devandita patoloxia.

evidencia
cientifica

A ESC, a EACPR e a AEPC no ano 2011 establecen recomendaciéns especificas para a
actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio de adestramento nas cardiopatias
conxénitas na idade pediétrica.

Para os pacientes con VAob establécense as seguintes recomendacions:

Estdn permitidos todos os deportes, excepto os estaticos de alta intensidade,
en pacientes con valvula normofuncionante, sen dilatacion de AoAs adrtica, nin
evidencia de Coa.

Os pacientes deben de vixiarse estreitamente, polo menos realizando un
ecocardiograma anual, por se a disfuncion valvular ou a dilatacion progresan con
calqueratipo de adestramento.

Os pacientes con dilatacion moderada estable de AoAs (40-45 mm en adultos ou o
seu equivalente en nenos/as) poden participar en deportes estaticos de intensidade
leve e dinamicos de intensidade leve-moderada, excluindo a préactica daqueles
deportes con risco de colisidn corporal.




Os pacientes con dilataciéon progresiva ou dilatacion severa da AoAs (maior 45 mmm
enadultos ou o seuequivalente en nenos/as), debende considerarse individualmente.
Nestes, deberfase limitar a actividade deportiva a deportes estaticos ou dindmicos
de intensidade leve, e nos casos mais severos deben referirse & cirurxia®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodo ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 7), son:

Estan permitidos todos os deportes de competicién se a aorta ascendente non esta
dilatada (z-score maior de 2, ou didmetro de aorta de menos de 40 mm en adultos),
sempre condicionado a funcion valvular.

Estan permitidos todos os deportes de competiciéon de intensidade leve-moderada,
cun risco baixo de colisién corporal, en caso de dilatacion lixeira-moderada da
AoAs (z-score entre 2 e 3,5 ou didmetro de aorta de 40-42 mm en homes e de 36-
39 mm en mulleres), debendo realizérselles vixilancia estreita cada 12 meses, con
ecocardiograma ou resonancia magnética.

Estan permitidos os deportes de competicion clase IA de intensidade leve cun risco
baixo de colisién corporal, no caso de dilatacion moderada de AoAs (43-45 mm).

Esta contraindicado o deporte de competicién con risco de colisidon corporal no caso
de dilatacion de AoAs severa, definida como z-score maior de 3,5-4 ou didmetro
maior de 43 mm en homes e maior de 40 mm en mulleres.

Estd contraindicado todo o deporte de competicién no caso de dilatacion de AoAs
severa definida como maior de 45 mm>.

No statement da AHA do ano 2013, sobre a promocion da actividade fisica para nenos/
as e adultos con cardiopatias conxénitas, faise referencia aos pacientes con dilatacion
de aorta sen enfermidade do tecido conectivo, alertando do risco de diseccion de aorta
moi relacionado co tamafo desta e menciona o aumento da tensién da parede adrtica
durante o exercicio tanto estatico como dindmico, polo que recomenda a estes pacientes
limitar a actividade independentemente do tipo de exercicio?*.

Na Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d prdctica deportiva en pediatria do ano
2015, fanse as seguintes recomendacions:

Estan permitidos todos os deportes, excepto os estaticos de alta intensidade, no caso
de dilatacion leve de AoAs, ausencia de coartacion e valvula normofuncionante.

No caso de dilatacion de AoAs de grao moderado, definido como z-score de 4-6,
estan restrinxidos os deportes aos de clase IA e IB sen contacto.

- Aplicaranse as recomendaciéns para valvulopatias, no caso de disfuncion valvular
e faise constar a necesidade de realizacion dunha resonancia magnética se existe
sospeita de dilatacion adrticas.
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recomendacions

Nos casos de valvula normofuncionante e sen dilatacién de AoAs, permitese a actividade fisica sen
restricions.

Nos casos de disfuncion valvular ou coartacién de aorta asociada, aplicaranse 4s recomendacions
correspondentes as devanditas patoloxias.

No caso de véalvula normofuncionante e dilatacion leve de AoAs, permitese a actividade fisica de
intensidade moderada, excluindo os deportes con risco de colisién corporal.

Nos casos de valvula normofuncionante e dilatacién moderada de AoAs, sé estd permitida a actividade
fisica recreativa estatica de intensidade baixa e dindmica de intensidade leve-moderada, excluindo as
actividades con risco de colisién corporal.

Con valvula normofuncionante e dilatacion severa de AoAs, recoméndase unicamente actividade
fisica recreativa de intensidade leve.




4.10

Transposicion de grandes arterias

A transposicion completa das grandes arterias (TGA) é unha anomalia cardiaca conxénita na que a
aorta sae enteiramente ou no seu maior parte do ventriculo dereito (VD) e a arteria pulmonar sae
enteiramente ou no seu maior parte do ventriculo esquerdo (VE). Tamén se denomina discordancia

ventriculo-arterial.

A TGA sen correccién, ten unha sobrevida escasa por encima dos primeiros meses de vida. A
correccion é sempre cirurxica e pode realizarse mediante a técnica de Mustard (switch atrial) ou a
técnica de Jattene (switch arterial).

valoracion
previa

O procedemento de switch atrial caeu en desuso a partir de finais dos anos 90, polo
que case todos os pacientes intervidos con esta técnica estan féra da idade escolar
e por tanto do obxectivo deste documento. De todos os xeitos, resaltamos que esta
poboacion ten un risco aumentado de morte stbita cardiaca (MSC), sendo os preditores
mais importantes, a presenza de arritmia e a disfuncion ventricular grave. A idade de
reparacion, a duracién do QRS e os sintomas de insuficiencia cardiaca tamén poden
estar asociados cun maior risco de MSC42,

Nas Ultimas tres décadas, a maioria dos pacientes intervifnéronse mediante a cirurxia
de switch arterial. Nesta intervencion é obrigada a translocacion coronaria, polo que
0s pacientes con sintomas co esforzo, deben ter unha coidadosa avaliacion do estado
das arterias coronarias, especialmente se se documentaron variantes anatémicas do
percorrido das mesmas.

A ergometria non resultou particularmente sensible para detectar lesions silentes, e a
coro-nariografia ou outras modalidades de imaxe, como o TC, poden ser necesarias en
casos dubidosos*3. Outro problema frecuente é a estenose pulmonar supravalvular, no
lugar da anastomose da arteria pulmonar nativa coa neopulmonar.

Na valoraciéon previa ao exercicio, recoméndase polo menos unha valoracién clinica,
un electrocardiograma, unha ecocardiografia e unha ergometria (a ergoespirometria
¢ opcional). A anxioresonancia cardiaca ou tomografia axial coronaria poden indicarse
nos pacientes de alto risco de lesion coronaria. Opcionalmente, se se sospeita lesiéon
coronaria pode complementarse cunha ecocardiografia de exercicio e/ou unha
coronariografia. En caso de sospeita de arritmia valorarase o estudo de holter. En
ausencia de lesions residuais e con todo o estudo normal, realizarase unharevision cada
dous anos, individualizandose no resto dos casos.

evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan para os pacientes con TGA, independentemente
do tipo de correccién, unha valoracion exhaustiva nos pacientes sintomaticos ou con
arritmias, recomendando unha ergometria para desenmascarar a posibilidade de
arritmias co exercicio.
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Tamén se recomenda a practica de exercicio de intensidade leve a moderada, de forma
regular, evitando esforzos extremos ou deportes de competicion de contacto?.

Posteriormente, no ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo
e 0 exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

Para os pacientes con TGA, intervidos mediante switch arterial, fanse as seguintes
recomendacions:

Nospacientessenlesiénsresiduaisouconlesiénsnonsignificativas*ecomportamento
normal na ergometria, permitese o deporte recreativo ou de competicion sen
restricions, salvo o de competicidon que combine alta intensidade estatico/dinamico
que se considera non recomendado.

Nos pacientes con lesions residuais significativas™ e comportamento normal na
ergometria, permitese o deporte recreativo de alta intensidade (non recomendado o
estatico de alta intensidade), pero non se recomenda o deporte de competicién salvo
o de intensidade leve a moderada?.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para os pacientes intervidos
mediante switch arterial, no seu documento do ano 2015 para a eleccion e
descualificacion dos deportistas competitivos con anomalias cardiovasculares (Task
Force 4)1, son:

Previamente & practica deportiva todos os pacientes deben someterse a unha
avaliacion que inclua valoracion clinica, electrocardiograma, proba de imaxe da
funcién ventricular e ergometria.

E razoable permitir o deporte de competicién aos pacientes asintomaticos, con
funcion ventricular normal e sen taquiarritmias.

Os pacientes con ergometria normal e con anomalias hemodindmicas de grao maior
que leve ou con disfuncién ventricular poden realizar deporte de competicion
estatico de intensidade leve a moderada e dinamico de intensidade leve (grupos IA,
IB, IC e lIA da clasificacién de Mitchell?7).

Esta contraindicado o deporte de competicién a todos os pacientes con evidencia
de isquemia coronaria, coa probable excepcidon dos de clase IA (clasificacion de
Mitchelll?) de intensidade level.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria.

* lesions residuais menores: comunicacion interventricular residual pequena, estenose ou insuficiencia pulmonar de grao leve das valvulas
neoaorta (neoAo) ou neopulmonar, estenose leve supravalvular pulmonar, extrasistois illados supra ou ventriculares.

**lesions residuais significativas: disfuncion ventricular dereita ou esquerda, dilatacion ou hipertrofia ventricular, estenose en tracto de saida
de ventriculo dereito con gradiente maximo maior de 30 mm Hg, insuficiencia neoAo moderada ou severa, arritmia supra ou ventricular.




Paraospacientesoperadosde TGAmediante switcharterialdanse dlasrecomendacions
en funcién da presenza ou non de lesions residuais:

Sen defectos residuais ou comunicacion interventricular residual pequena,
valvulopatia sigmoidea leve ou estenose supravalvular pulmonar leve e extrasistoles
illados, permitense todos os deportes salvo aqueles con compofente estatico e
dindmico alto (I1IC da clasificacién de Mitchell?7).

Con presenza de defectos residuais significativos, non se permiten os deportes
de competicidn, con excepcions individualizadas para os grupos IA, IB, 1A, 1IB da
clasificacion de Mitchell'?, se a ergometria € normals.

recomendacions

En pacientes de baixo risco (ergometria normal sen lesions residuais ou con lesiéns residuais
non significativas)® permitese a actividade fisica recreativa sen restricion e a actividade fisica de
competicion sen restricion, pero evitando as actividades que combinen compofente estatico e
dindmico de intensidade alta.

En pacientes de risco medio (ergometria normal con lesidns residuais significativas)**, permitese
a actividade fisica recreativa de intensidade alta (non recomendado compofiente estatico de alta
intensidade) e non se recomenda a actividade fisica de competicion salvo a de intensidade leve a
moderada.

En pacientes con comportamento anormal na ergometria (isquemia ou arritmias), a actividade fisica
recreativa ou de competicion non esta indicada ata completar un estudo de imaxe coronario e a sua
valoracion pola unidade de arritmias.

En pacientes con evidencia de isquemia coronaria, estd contraindicada a actividade fisica de
competicion, coa posible excepcién da de intensidade leve, e individualizarase a indicacién de
actividade recreativa en funcién das probas complementarias e entrevista personalizada.

* lesions residuais menores: comunicacion interventricular residual pequena, estenose ou insuficiencia pulmonar de grao leve das vélvulas neoaorta (neoAo) ou
neopulmonar, estenose leve supravalvular pulmonar, extrasistois illados supra ou ventriculares.

** lesions residuais significativas: disfuncion ventricular dereita ou esquerda,dilatacion ou hipertrofia ventricular, estenose en tracto de saida de ventriculo dereito con
gradiente maximo maior de 30 mm Hg, insuficiencia neoAo moderada ou severa, arritmia supra ou ventricular.

51




52

4.1

Transposicidn corrixida de grandes arterias

A transposicion de grandes arterias conxenitamente corrixida (CCTGA) é unha cardiopatia
conxénita pouco frecuente. Caracterizase porque o retorno venoso sistémico desemboca na auricula
morfoloxicamente dereita, conectada a través da valvula mitral co ventriculo morfoloxicamente
esquerdo, do que se orixina a arteria pulmonar.

A auricula esquerda recibe o retorno venoso pulmonar, e conéctase a través da valvula trictspide co
ventriculo morfoloxicamente dereito, no que se orixina a aorta.

Polo tanto, o percorrido da circulacion do sangue é normal, pero transcorre a través dos ventriculos de
forma contraria &4 normalidade. Outros termos sindnimos desta situacién son a inversién ventricular
ou a dobre discordancia.

E frecuente a asociacion con outros defectos adicionais, como a estenose pulmonar, arritmias ou
anomalias da vélvula tricuspidea.

valoracion
previa

Dado o pequeno nimero de pacientes con esta anatomia, é dificil determinar os factores
que definen a poboacion de risco para a morte subita cardiaca (MSC). A disfunciéon
ventricular sistémica, a presenza de arritmias, a presenza de defectos adicionais e a
peor tolerancia ao exercicio, son factores que se relacionaron con ela®4244.45,

Atoleranciaaoexercicio nestes pacientes adoita estar diminuida de formamultifactorial,
pero vese agravada pola incompetencia cronotropica e a disfuncién do ventriculo
dereito para manter un volume de latexo adecuado durante o exercicio.

Por Ultimo, o incremento nas cifras de proBNP, e da disfuncion da valvula tricispide,
correlaciénase de forma inversa coa tolerancia ao exercicio.

Polo tanto, previo a practica do exercicio recoméndase unha valoracién clinica, unha
analitica (proBNP), un electrocardiograma, un ecocardiograma, un estudo holter, unha
anxioresonancia cardfaca (funcion ventricular) e unha ergometria (ergoespirometria
opcional). En ausencia de lesidons residuais e con todo o estudo normal esta valoracién
terd unha validez de dous anos, individualizandose no resto dos casos.

evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan evitar os deportes estaticos e todos os deportes
de competicion. No subgrupo de pacientes con lesions significativas asociadas e/ou
disfuncion do ventriculo dereito deben restrinxirse a deportes de intensidade leves.

Posteriormente, no ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC), unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo
e o exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.




Para os pacientes con CCTGA fanse as seguintes recomendacions:

Deporte recreativo sen restricion, de forma autolimitada, evitando calquera aspecto
competitivo e deportes de alto componente estético.

En pacientes de risco baixo®, recoméndase o deporte de competicion dindmico ou
estatico de intensidade leve a moderada.

No resto de pacientes non se recomenda o deporte de competicion, pola resposta
andémala do ventriculo dereito ao exercicio e o risco de deterioracién da insuficiencia
tricuspidea ou desenvolvemento de arritmias>.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documento doano 2015 paraaeleccién e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4)1, son:

Previamente & practica deportiva, todos os pacientes deben someterse a unha
avaliacion que inclla valoracion clinica, electrocardiograma e proba de imaxe da
funcion ventricular e ergometria.

- A participacion en deportes de competicion dos deportistas con CCTGA e historia
previa de arritmias clinicamente significativas ou disfuncion ventricular severa, pode
ser considerada dentro de valoracions individuais baseadas na estabilidade clinica.

Os deportistas con CCTGA sen arritmias significativas, disfuncién ventricular,
intolerancia ao exercicio ou isquemia inducida polo exercicio, poden considerarse
para a sUa participacion en deportes de competicion de intensidade leve a moderada
(grupos IA, IB clasificacion de Mitchell??).

Os deportistas con CCTGA asintomaticos, sen anomalias na valoracion clinica, poden
ser considerados para a sua participacion en deportes de competicion de intensidade
moderada-alta (grupos I, I11B ou I1IC da clasificacién de Mitchell?7).

- Aos deportistas con disfuncion clinica severa do ventriculo dereito sistémico,
obstrucién severa do tracto de saida do ventriculo dereito e arritmias ventriculares
ou auriculares recorrentes ou non controladas, non se lles deberia permitir a practica
de calquera deporte de competicion, coa excepcion dos de baixa intensidade (grupo
IA da clasificacion de Mitchell?7).

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espatiola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria. Nela, fanse recomendacions en funcién da presenza ou
non de lesiéns residuais:

Sen defectos residuais ou comunicacidon interventricular residual pequena,
valvulopatia sigmoidea leve ou estenose supravalvular pulmonar leve e extrasistoles
illados, permitense todos os deportes salvo aqueles con compofente estatico e
dindmico alto (grupo I11C da clasificacion de Mitchell??).

*pacientes asintomaticos, sen defectos asociados, sen disfuncion ou dilatacion do ventriculo dereito, sen arritmias e con resposta apropiada
ao exercicio (frecuencia cardiaca, gasto cardiaco, tensién e electrocardiograma).
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- Con defectos residuais significativos, non se permiten os deportes de competicion
(con excepcidns individualizadas para os grupos IA, IB, lIA, 1IB da clasificacion de
Mitchell?? se o comportamento durante a ergometria é normal)e.

recomendacions

En pacientes de baixo risco* permitese a actividade fisica recreativa sen restricion (autolimitada polo
paciente), preferiblemente de tipo dindmico de intensidade leve a moderada e a actividade fisica de
competicion estatico/dindmico de intensidade leve a moderada.

No resto de pacientes permitese a actividade fisica recreativa de intensidade leve e non se permite a
actividade fisica de competicién.

* pacientes asintomaticos, sen defectos asociados, sen disfuncion ou dilatacion do ventriculo dereito, sen arritmias e con resposta apropiada ao exercicio (frecuencia
cardiaca, gasto cardiaco, tension e electrocardiograma).




4.12

Anomalias coronarias conxénitas

As anomalias das arterias coronarias representan un pequeno grupo de malformaciéns cunha
incidencia baixa, entre 0,6-1,35% da poboacion. A sta importancia radica na identificacion de
anomalias graves, relacionadas coa posibilidade de morte subita cardiaca (MSC) ou coa disfuncion
progresiva da funcion ventricular esquerda, provocando unha miocardiopatia dilatada.

As anomalias conxénitas poden presentarse en ausencia dunha cardiopatia estrutural, destacando
alteraciéns na posicién das arterias coronarias, no nimero de coronarias ou presenza de fistulas;
asi mesmo, existen anomalias coronarias conxénitas asociadas a outras alteraciéns estruturais
cardiacas®.

valoracion

DI’EVia As anomalias das arterias coronarias son a segunda causa de MSC en deportistas
(17% dos casos). A orixe anémala das arterias coronarias do seo equivocado de
Valsalva, ou da arteria pulmonar atdpase presente ata no 1% da poboacion xeral, pero
proporcionalmente é moito mais frecuente en deportistas que falecen repentinamente.

Ainda que a gran maioria das mortes subitas asociadas con anomalias coronarias
ocorren durante ou pouco despois do exercicio, nalglins casos ocorreron en repouso.

A orixe andmala méis comuln ¢ o da arteria coronaria dereita (CD) orixinada desde o
seo esquerdo de Valsalva, pero entre os deportistas que presentaron unha morte
sUbita relacionada con anomalias coronarias, o mais comun é a orixe anémala da arteria
coronaria esquerda (Cl) ou descendente anterior orixinadas no seo dereito de Valsalva,
asociado ao patrén interarterial (a arteria coronaria esquerda andmala pasa entre a
aorta e a arteria pulmonar).

A orixe andmala dunha coronaria na arteria pulmonar é menos frecuente e a mildo
preséntase con shock cardioxénico ou infarto de miocardio no lactante.

A ecocardiografia transtoracica pode identificar a orixe das coronarias en moitos
pacientes, pero desde un punto de vista practico non sempre é a norma. Baste lembrar
un estudo de Basso de 27 casos de morte subita de orixe cardiaca debida a anomalias
coronarias, no que menos da metade presentaran sintomas, como palpitacions, dor
precordial, mareo ou sincope, e deles, 15 realizaran un electrocardiograma nun
recofiecemento predeportivo, sen achados patoldxicos®.

lgualmente, en lactantes con miocardiopatia dilatada e sospeita de coronaria esquerda
nacendo do tronco pulmonar (ALCAPA) pode ser necesaria a realizacion dun estudo
hemodindmico se o electrocardiograma é moi suxestivo e a ecocardiografia non é
concluinte®s.

QOutras probas de imaxe como a tomografia computerizada (TC) ou a anxioresonancia
cardiaca (RMN), presentan unha eficacia similar 4 coronariografia.
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Por tanto, na valoracion predeportiva recoméndase realizar previamente & practica do
exercicio, unha valoracion clinica, un electrocardiograma, unha ecocardiografia e unha
ergometria (opcional a ergoespirometria).

As probas de imaxe como TC ou RMN poden ser necesarias para definir a anatomia
e en caso necesario é posible que se necesite complementar cunha coronariografia.
Individualizarase a periodicidade das revisions, sendo como minimo anuais.

evidencia
cientifica

No ano 2011 publicaronse, de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o
exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica. Con todo,
non hai referencia especifica para esta patoloxia®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Os deportistas con orixe andémala dunha arteria coronaria na arteria pulmonar,
poden participar s6 en deportes de intensidade leve (grupo IA da clasificacion de
Mitchell??), independentemente de se tiveron un infarto de miocardio previo, e en
esperadareparacion da anomalia.

Os deportistas con orixe anémala da arteria coronaria dereita no seo esquerdo de
Valsalva deben avaliarse mediante unha proba de esforzo. Aos asintomaticos con
proba de esforzo normal, pddeselles permitir o deporte de competicién despois dun
adecuado asesoramento directo do deportista (e/ou 0s seus pais no caso dun menor),
en canto a risco e beneficios, tendo en conta a incerteza de precisiéon dunha proba de
esforzo negativa.

Nosdeportistascunhaarteriacoronariaesquerdaconorixe noseodereitode Valsalva,
especialmente cando a arteria pasa entre a arteria pulmonar e a aorta, debe de
restrinxirse a participacion en deportes competitivos, excepto os deportes do grupo
IA da clasificacion de Mitchell'?, antes da reparacion cirlirxica. Esta recomendacion
aplicase tanto se 0 achado é incidental como tras sintomatoloxia previa.

- Aos deportistas non operados cunha orixe andémala dunha arteria coronaria dereita
no seo esquerdo de Valsalva, que presentan sintomas, arritmias ou signos de
isquemia na proba de esforzo, débenselles restrinxir todos os deportes competitivos,
coa posible excepcion dos deportes do grupo IA da clasificacion de Mitchell?, antes
dunha cirurxia reparativa.

- Trasareparacion cirurxica daorixe andmala da coronaria no seo contralateral, poden
participar en todos os deportes 3 meses despois da cirurxia, se o paciente permanece
libre de sintomas e a proba de esforzo non mostra evidencia de isquemia ou arritmias.

Despois da reparacion da orixe anémala da arteria coronaria na arteria pulmonar, as
decisions sobre a restricion do exercicio poden basearse na presenza de secuelas,
como infarto de miocardio ou disfuncion ventricular®.




No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espatiola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, se contraindica a practica deportiva aos pacientes
diagnosticados dunha anomalia conxénita das arterias coronarias ata que se realice a
correccion cirdrxicas.

Finalmente nas gufas clinicas da American Heart Association (AHA) publicadas no ano
2018 parao manexo dos adultos con cardiopatias conxénitas, establécense as seguintes
recomendaciéns para a orixe andémala das coronarias:

Recoméndase realizar unha coronariografia, TC ou RMN para a avaliaciéon dunha
arteria coronaria anomala.

Nos pacientes con orixe andémala da arteria coronaria esquerda no seo de Valsalva
dereito, ou dereita no seo esquerdo, recoméndase unha avaliacién funcional e
anatdmica.

Recoméndase a cirurxiana orixe anémala adrtica da coronaria esquerda ou coronaria
dereita, nos pacientes con sintomas ou evidencia diagnostica de isquemia secundaria.

En pacientes asintomaticos, a cirurxia é razoable na orixe anémala da coronaria
esquerda no seo dereito.

En presenzade arritmias ventriculares, a cirurxia é razoable na orixe andémala adrtica
da coronaria esquerda ou coronaria dereita no seo dereito.

- A cirurxia ou o tratamento conservador poden ser razoables para o paciente
asintomaético cunha orixe adértica andémala da coronaria esquerda ou da coronaria
dereita, en ausencia de isquemia ou evidencia anatdmica ou fisioldxica que suxira un
potencial compromiso coronario.

Recoméndase a cirurxia para a orixe andémala da coronaria esquerda desde a arteria
pulmonar.

Recoméndase a cirurxia no paciente adulto sintomatico con coronaria dereita saindo
da arteria pulmonar, no que os sintomas se poidan atribuir & coronaria anémala.

E razoable a cirurxia no paciente adulto asintomatico con coronaria dereita saindo
da arteria pulmonar, no que exista disfuncién miocardica ou isquemia atribuida &
coronaria anémala?.
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recomendacions

Os/as nenos/as con orixe anémala dunha arteria coronaria da arteria pulmonar, poden participar sé
en actividade fisica de intensidade leve, evitando o componente estatico, en espera da reparacién da
anomalia.

No caso de orixe anémala da arteria coronaria dereita no seo de Valsalva esquerdo e en espera de
cirurxia reparadora, permitese so6 a actividade fisica recreativa de intensidade leve (preferiblemente
de compofiente dindmico), e esta contraindicada toda actividade fisica en caso de resposta anémala a
ergometria (sintomas, arritmias ou isquemia).

No caso da arteria coronaria esquerda con orixe no seo dereito de Valsalva, especialmente cando esta
pasa entre a arteria pulmonar e a aorta, esta contraindicada a actividade fisica antes da reparacion
cirdrxica.

Trala reparacién cirdrxica da orixe andémala da coronaria, os pacientes poden participar en todos os
deportes 3 meses despois da cirurxia, a condicién de que o paciente permaneza libre de sintomas,
non exista disfuncion ventricular moderada-severa e a proba de esforzo non mostre evidencia de
isquemia ou arritmias.




1413

Enfermidade de Kawasaki

A enfermidade de Kawasaki (EK) é unha vasculite sistémica que afecta a vasos de tamafio pequeno
e mediano. E un proceso inflamatorio agudo, autolimitado, pero potencialmente grave polas
complicaciéns cardiacas que se poden producir, xa que se atopa entre as principais causas de
enfermidade cardiaca adquirida na infancia.

A maioria de datos epidemioléxicos e clinicos suxiren unha orixe infecciosa. A clinica é autolimitada,
caracteristicamente con febre, exantema, conxuntivite, adenopatias, lingua aframboesada e
descamacioén, ainda que se describiron tamén unha longa serie de criterios clinicos e analiticos
maiores e menores que poden presentarse*’.

O tratamento mais frecuente é con inmunoglobulina intravenosa e antiinflamatorios na fase aguda e
diversas terapias con antiagregantes ou anticoagulantes en funcién das secuelas e evolucion.

valoracion
previa

O reconecemento e tratamento oportunos na fase aguda da EK poden reducir as
complicaciéns cardiacas, pero o 20% das persoas non tratadas e o 4% dos tratados,
desenvolverdn aneurismas coronarios, que predispofien aisquemia miocardica e infarto
de miocardio.

Propuxose estratificar aos pacientes en 5 niveis en funcién da afectacion coronaria.
Estes niveis relaciénanse co risco relativo de desenvolver isquemia miocardica ou
arritmias co esforzo. En cada un establécense unhas medidas concretas, incluindo o
tratamento especifico e o referente & actividade fisica e seguimento®0>1,

En estudos realizados, con seguimento de ata 20 anos trala fase aguda da enfermidade,
viuse que aqueles pacientes que non desenvolveron alteraciéns coronarias en ningun
momento, tefen un risco de eventos cardiovasculares similar ao da poboacion xeral>2.
Con todo, outros autores describiron anomalias subclinicas na funcién endotelial e na
reserva de fluxo miocéardico, e ademais, describironse lesions endoteliais polo menos
aos 8-10 anos desde o inicio da enfermidade, o que pode favorecer o desenvolvemento
precoz de aterosclerose en adultos novos.

Por tanto, previo & practica deportiva, é necesario polo menos unha valoracion
exhaustiva anatémica e funcional das coronarias que inclta unha valoracion clinica,
electrocardiograma, ecocardiografia, ergometria (a ergoespirometria é opcional) e/ou
ecografia de exercicio. En caso de dubidas ou niveis de risco elevados, realizarase unha
tomografia computerizada (TC) ou unha anxioresonancia cardiaca (RMN).

evidencia
cientifica

No ano 2011 publicdronse, de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o
exercicio de adestramento nas cardiopatias congénitas na idade pediatrica, pero non se
fan referencias especificas para esta patoloxia®.
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As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documento do ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 8), son:

Os pacientes cun ou mais aneurismas coronarios grandes, deberian manter terapia
antiagregante e posiblemente anticoagulante. E razoable tamén realizar unha
ergometria cada 12 meses e decidir a actividade fisica segundo o resultado desta.

Os pacientes con infarto agudo de miocardio ou revascularizacién, deben seguir as
guias de adultos para enfermidade ateroesclerotica.

Os pacientes con terapia antiagregante deben evitar os deportes de contacto.

Enausenciadearritmiasouisquemianaergometria,é razoable permitiraparticipacion
en deportes de tipo estatico ou dindmico de intensidade leve a moderada. Os
pacientes con persistencia de aneurismas de pequeno a mediano tamano, en mais
dunha coronaria, deberan estar en seguimento e tratamento antiagregante.

Nos pacientes sen aneurismas coronarios na fase convalecente e sen isquemia ou
arritmias durante a ergometria, poderase considerar a sUa participacion en todos os
deportes, a partir das 8 semanas desde a resolucion da enfermidade.

Os pacientes con ectasia/aneurisma transitorio e sen isquemia ou arritmias inducidas
polo exercicio, poden realizar calquera deporte a partir de 8 semanas desde a
resoluciéon da enfermidade. Recoméndase reavaliar o risco cada 3-5 anos ou en
funcién das guias actualizadas>s.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria. Nela, establécense as recomendacions baseadas nos 5
grupos de risco de Newburger (permitese o deporte sen restricion para os grupos 1 e 2;
no grupo 3, permitese o deporte sen restricion en menores de 11 anos e condicionado
aos resultados da ergometria en maiores de 11 anos; nos grupos 4 e 5, permitese o
deporte condicionado aos resultados daergometria; non se permite a practica deportiva
ata pasadas 6-8 semanas do comezo da enfermidade e evitaranse os deportes de
contacto en pacientes antiagregados e/ou anticoagulados)®.




recomendacions

Nos pacientes nos que non se poida facer ergometria por idade e sen sospeita de lesiéns coronarias
residuais, permitese a actividade fisica sen restricion.

Os pacientes sen aneurismas, con ectasia/aneurisma transitorio e ergometria normal, poden realizar
calquera actividade fisica despois da fase de convalecencia que dura 8 semanas.

Nos pacientes con presenzade aneurismas ou estenose coronariae con presenzade sintomas, arritmia
ou isquemia inducida durante a ergometria, non esta permitida a actividade fisica de competicién e
limitarase a actividade fisica recreativa 4 de intensidade leve, guiados pola ergometria. Na medida do
posible, completar o estudo de imaxe con TC, RMN ou coronariografia.

Nos pacientes consospeitadelesidonsresiduais coronarias,exceptuandoectasia/aneurismatransitorio
con estudo funcional normal, non estd permitida a actividade fisica de competicién e limitarase
a actividade fisica recreativa a de intensidade leve en “contorna segura”. Neste caso, incliense no
Programa alerta escolar do/a neno/a cardidpata do 061.

Evitar os deportes de contacto nos pacientes antiagregados e/ou anticoagulados.
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4.4

Tetraloxia de Fallot e variantes

A tetraloxia de Fallot (T4F) é unha malformacion cardiaca, do grupo das malformacions conotruncais,
caracterizada por estenose no tracto de saida do ventriculo dereito (TSVD), comunicacion
interventricular (CIV), encabalgamento adrtico e hipertrofia do ventriculo dereito (VD).

ATA4F ten un espectro amplo de anomalias asociadas, como hipotrofia de tronco pulmonar e/ou ramas
pulmonares, anomalias do sexto arco, axenesia da valvula pulmonar, anomalias coronarias, canle
auriculo-ventricular completo, arco dereito, comunicacions interventriculares (CIVs) multiples, etc.

Nos casos extremos pode existir unha estenose critica ou atresia da valvula pulmonar>+.

valoracion
previa

Dadaavariabilidadedaenfermidade,haique consideraronimeroetipodeintervenciéns
realizadas, a combinacion de procedementos cirlrxicos e percutaneos e o implante ou
non de préteses cirlirxicas ou percutaneas.

Os puntos de maior interese na valoracién destes pacientes son: a presenza de
curtocircuitos residuais, a estenose residual do tracto de saida do ventriculo dereito
(incluindo ramas pulmonares), a disfuncion valvular pulmonar (estenose, dobre lesion
e insuficiencia pulmonar) e tricuspidea (insuficiencia tricuspidea), a dilatacién/presion e
funcién do ventriculo dereito, a fraccién de execcion do ventriculo esquerdo (FEVE) e a
aparicion de arritmias.

Os puntos claves para o desenvolvemento de arritmias ventriculares, que é a principal
ameaza de morte subita cardiaca (MSC) son: unha presién aumentada no ventriculo
dereito; o grao de disfuncion sistdlica e dilatacion do ventriculo dereito; a disfuncion
sistdlica do ventriculo esquerdo; un QRS maior de 180 mseg no electrocardiograma
basal e a maior idade no momento da reparacién®.

Polo tanto, é necesario unha valoracion completa que incléa unha valoracién clinica,
realizacion dun electrocardiograma, unha ecocardiografia, unha ergometria (a
ergoespirometria é opcional), un holter e en moitas ocasiéns, anxioresonancia cardiaca
(RMN). Esta valoracion realizarase cada dous anos en pacientes de baixo risco, cada ano
en pacientes de risco moderado ou moderado-severo, e semestralmente nos pacientes
en risco severo.

Xeralmente é necesaria a realizacion de RMN, para definir a funcion e volume do
ventriculo dereito, pero non se necesita coa mesma periodicidade que a do resto de
probas, dependendo do criterio clinico.

evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan para a T4F a actividade fisica sen restricién para
0s pacientes asintomaticos con bo resultado hemodindmico. Os pacientes con criterios
de altorisco paraarritmia/morte subita, ou con disfuncién biventricular ou con marcada




patoloxia de aorta ascendente, deben limitarse a deportes de intensidade leve e evitar
exercicio de tipo isométrico?.

Posteriormente, noano 2011 publicaronse de forma conxunta pola European Association
of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o
exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

En concreto, no T4F fano en funcion da combinacion de varios parametros, que se
resume natéboa 5 >.

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
basedndose na complexidade das manifestacions clinicas, indican a valoracion das
recomendaciéns por centros de alta cualificacioné.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodo ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Realizarunhavaloracionexhaustiva,queincliavaloracionclinica,electrocardiograma,
probas de imaxe (funcion ventricular) e test de exercicio.

No caso de ter unha funcion adecuada (FE maior do 50%), ausencia de arritmias ou
estenose do tracto de saida do ventriculo dereito e comportamento normal no test
de exercicio (sen arritmias, isquemia, hipotensién, ou outros achados clinicos), os
pacientes poden participar en deportes de intensidade moderada-alta.

No caso de disfuncion ventricular severa (FE menor de 40%), estenoses severa do
tracto de saida do ventriculo dereito ou presenza de arritmias, se contraindica a
practica do deporte de competicion coa posibilidade de valoracion de deportes de
intensidade level.

SINTOMAS ARRITMIAS FEV SHUNT RECOMENDACIONS
DILATACION FUNCION PRESION

Non

Non

Non

Non

Si

Non

Non

Si

Si

Si

Sen restricion (recreativa e

Leve Normal Normal Non Normal Non competicion)
Moderada Normal > Non Normal ~ Non Recreativa sen restricion
Mz:\%?'ga ) Normal - Non Normal Non Rect;:vtii;/ig:ecr;aisggcién
Moevera Anorma : Ner S [ Normeil Hhion e
- C o Pmirde S memd s g loeldgenidot
i (I)'S:?a'd b = V1D/gi\:;i€r Si > = Competicién baixa intensidade

Taboa 5. Recomendacidns para a actividade fisica na tetraloxia de Fallot.

IP: insuficiencia pulmonar. VD: ventriculo dereito. FEV: fraccion de execcion ventricular. Est.TSVD: estenose do tracto de saida do ventriculo dereito. VE: ventriculo esquerdo.
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No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espatiola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, distinguense tres supostos:

Sen restricions para todo tipo de deporte, no caso de ventriculo dereito con presion
e tamano normal ou levemente aumentado, sen curtocircuito residual, sen presenza
de arritmia (holter ou ergometria), con seguimento anual e reavaliacién completa
bianual.

Permitidos sé deportes de clase |A (clasificacion de Mitchellt?), no caso de presenza
de insuficiencia pulmonar e dilatacion de ventriculo dereito, ou presion sistdlica de
ventriculo dereito maior do 50% do ventriculo esquerdo ou presenza de arritmia
auricular ou ventricular, con reavaliacién cada 6-12 meses.

No caso de enxerto interposto, evitaranse os deportes de contacto®.

recomendacions

No casos de T4F sen risco (asintomaticos, ausencia de lesidns residuais significativas, volume
ventriculo dereito leve, presion ventricular dereita normal ou case normal, funcién biventricular
normal e ausencia de arritmias), permitese a actividade fisica sen restricions.

Na T4F de baixo risco (asintomatico, insuficiencia pulmonar leve-moderada, volume ventricular
dereito leve-moderado, presion estimada de ventriculo dereito normal, funcion de ambos os
ventriculos normal, IT menor que moderada, sen arritmias), permitese a actividade fisica recreativa
sen restricions e a actividade fisica de competicion de intensidade moderada.

Na T4F de risco moderado (asintomaticos, insuficiencia pulmonar leve- moderada, volume ventricular
dereito moderado, presiéon estimada de ventriculo dereito normal, funcién ventricular dereita
anormal, FEVE normal, ventriculo dereito de tamafio normal, sen arritmias), permitese a actividade
fisica recreativa de intensidade moderada e a actividade fisica de competicion de intensidade leve.

Nos pacientes con T4F de risco moderado-alto (asintomaticos, insuficiencia pulmonar severa,
volume ventricular dereito moderado, presion estimada de ventriculo dereito normal, funcion
ventricular dereita anormal, FEVE normal, ventriculo dereito de tamafio normal, sen arritmias),
permitese a actividade fisica recreativa de intensidade leve e esta contraindicada a actividade fisica
de competicion.

Nos casos de T4F de risco alto (sintomatico ou estenose residual moderada-severa (presion VD
maior de 2/3 VI, ou curtocircuito maior de 1,5, ou FEVE anormal ou arritmias), permitese a actividade
fisica recreativa de intensidade leve e non se permite a actividade fisica de competicion. Neste caso,
activarase o deporte en “contorna segura” e incluirase ao paciente no Programa alerta escolar do/a
neno/a cardiépata do 061.

Sempre que exista algin tipo de restricién, tanto na actividade fisica recreativa como na de
competicion, preferirase favorecer o compofente dindmico.
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Enfermidade de Ebstein

E unha malformacién conxénita da vélvula tricispide e do ventriculo dereito, caracterizada por
unha insercién apical dos velos septal e posterior e unha malformacién do velo anterosuperior,
con inserciéns andémalas & parede libre do ventriculo dereito. Como consecuencia, existe un
desprazamento apical do anel tricuspideo e unha diminucién da cavidade funcional do ventriculo
dereito, que queda restrinxido 4 porcién trabecular e infundibular> 33,

A enfermidade de Ebstein é unha cardiopatia complexa, cun amplo espectro de anomalias asociadas,
que inclden arritmias, presencia de curtocircuito dereita-esquerda a través dunha comunicacién
interauricular e diversos graos de insuficiencia tricuspidea (IT), obstrucién do tracto de saida do
ventriculo dereito ou disfuncion ventricular dereita e esquerda. Neste capitulo farase referenciasé 4
enfermidade de Ebstein con fisioloxia biventricular.

valoracion
previa

Os puntos claves para a estratificacion dos pacientes son: a presenza de sintomas,
cianose, arritmias e o grado de I'T ou disfuncion ventricular.

Polo tanto, é necesario unha valoracién completa que inclia a realizacion dunha
valoracién clinica, un electrocardiograma, unha ecocardiografia, unha ergometria (a
ergoespirometria é opcional) e un holter.

Pode ser necesaria unha anxioresonancia cardiaca para a valoraciéon do tamano e
funcion do VD>. Recoméndase realizar esta valoracion cunha periodicidade anual no
caso de enfermidade de Ebstein, debéndose individualizar no resto dos casos.

evidencia
cientifica

As guias europeas para o manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no 2010, recomendan evitar exercicios dindmicos de alta intensidade en
presenza de insuficiencia tricuspidea moderada-severa, curtocircuito, arritmias ou
outras complicaciéns, individualizando a decisién en funcién da severidade destas.
Nos pacientes reparados sen lesions residuais, non haberia limitaciéns agas evitar os
deportes de competicion de tipo estaticos.

Posteriormente, noano 2011 publicaronse de forma conxunta pola European Association
of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and
Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC),
unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o
exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

En concreto, para os/as nenos/as con enfermidade de Ebstein, establécense distintas
recomendaciéns en funcién da gravidade da enfermidade:

- As formas leves definense por ausencia de sintomas, sen cianose, insuficiencia
tricuspidea leve, tamanos normais de VD, funcion sistélica do ventriculo esquerdo
normal e sen evidencia de arritmias auriculares ou ventriculares.
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Os pacientes asintomaticos, con insuficiencia tricuspidea moderada e arritmias
controladas ou ausentes, considerarianse formas moderadas.

Os pacientes sintométicos, ou con dilatacion significativa da auricula dereita e
do ventriculo dereito, ou con disfuncién sistélica de ventriculo esquerdo, ou con
insuficienciatricuspideasevera,ouconarritmiasauricularescrénicasouventriculares
repetidas, considerarianse formas severas.

Os pacientes con formas leves non terian limitacion para o deporte recreativo ou
competitivo.

Os pacientes de grao moderado poderian participar en deportes de competicion
de intensidade leve e realizar deporte recreativo dindmico de intensidade leve, ou
estatico de intensidade moderada.

Os pacientes de grao severo non deberian participar en deportes recreativos ou de
competicion, agas si se someteron a reparacion cirlrxica cun grao de lesion residual
que lle permita incluirse na categoria de forma leve de enfermidade de Ebstein (EE),
transcorridos 3 meses desde a intervencion. Nese caso considerarianse as mesmas
recomendacions que para as formas moderadas de EE>.

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
son moi restritivas, permitindo sé deportes de competicién sen apenas carga dindmica
ou estatica (con aumento leve da frecuencia cardiaca), aos pacientes con enfermidade
de Ebstein leve, definida por estar asintomaticos, indice cardio-tordcico menor de
0,55, insuficiencia tricuspidea leve-moderada e ausencia de arritmias espontaneas ou
inducibles no estudo electrofisioldxico (EEF). A valoracion realizase cada seis meses,
incluindo ecocardiograma, ergometria e holter®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015 paraaeleccién e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

Permitese o deporte de competicion sen limitaciéns, aos pacientes con enfermidade
de Ebstein leve a moderada, definida como ausencia de cianose, ventriculo dereito
de tamano normal, insuficiencia tricuspidea leve ou moderada e sen evidencia de
arritmias auriculares ou ventriculares.

Os pacientes que presenten insuficiencia tricuspidea severa, sen evidencia de
arritmias en monitorizacion electrocardiografica ambulatoria (agés extrasistoles),
poderian ser candidatos a practicar deportes de competicion de intensidade leve tipo
IA da clasificacion de Mitchell7 (estatico ou dindmico de baixa intensidade)?.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, asimense as recomendacions da AHAdo ano 20157,
coa puntualizacién darealizacion dun seguimento anual nos pacientes con enfermidade
de Ebstein (EE) de leve a moderada e un seguimento cada 6-12 meses no caso de IT
severaé,




recomendacions

Nos casos de EE leve (sen cianose, insuficiencia tricuspidea leve, ventriculo dereito de tamario normal
e sen arritmias), permitese a actividade fisica sen restricions.

Nos pacientes con EE operados, sen lesiéns residuais maiores que en EE leve, permitese a actividade
fisica sen restricions.

Na EE moderada (insuficiencia tricuspidea moderada e arritmias controladas ou ausentes), permitese
a actividade fisica de compoiente dindmico e estatico de intensidade leve.

Nos casos de EE severa (sintomaticos, ou con dilatacion significativa de AD e VD, ou con disfuncién
sistélica de VE, ou con insuficiencia tricuspidea severa, ou con arritmias auriculares crénicas ou
ventriculares repetidas), esta contraindicada a actividade fisica de competicion e individualizarase
a recomendacién de actividade fisica recreativa. Os casos de insuficiencia tricuspidea severa, sen
arritmias no holter e sen disfuncion ventricular dereita, poderian ser candidatos a actividade fisica
recreativa de intensidade leve (estatica e dindmica).
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4.16

Hipertension pulmonar

De acordo 4 World Symposium on Pulmonary Hypertension, o limite da normalidade na presién
media na arteria pulmonar (PmAP) é maior de 20 mm Hg en nenos/as maiores de 3 meses a nivel do
mar>¢,

Convén lembrar que as enfermidades que cursan con hipertension pulmonar (HTP) clasificanse en
distintos grupos en funcién das sUas caracteristicas hemodindmicas ou clinicas.

Desde o punto de vista hemodinamico distinguimos:

- Hipertension precapilar: PmAP maior de 20 mm Hg, acompafniado dunha Presién Capilar Pulmonar
(PCP) menor ou igual a 15 mm Hg e Resistencia Vascular Pulmonar (RVP) igual ou maior a SUW.

- Hipertension post-capilar pulmonar: PmAP maior a 20 mm Hg, PCP maior de 15 mm Hg e RVP
menor de 3UW.

- Hipertensién pulmonar combinada pre e post-capilar: PmAP maior de 20 mm Hg, PCP maior de 15
mm Hg e RVP igual ou amior a 3BUW~7,

Desde o punto de vista clinico, existe unha clasificacion exclusiva tanto para a idade pediatrica (dez
categorias)>® como para a idade adulta (cinco categorias)>®.

valoracion

previa En xeral, os pacientes con hipertensién pulmonar toleran mal o exercicio fisico, débense
considerar un subgrupo de alto risco para a sUa practica e non se deben escatimar
medios na sua valoracion.

Definironse pardmetros para determinar a estratificacion do risco, para decidir a
estratexia de tratamento en tres grupos (risco baixo, intermedio e alto), o que pode
servir de guia para a valoracién previa ao deporte. Concretamente, propuxéronse os
seguintes:

- Datos clinicos de fallo do ventriculo dereito.

- Progresién da sintomatoloxia.

- Test de marcha dos seis minutos (en maiores de 6 anos).
- Crecemento.

- Clasificacién funcional (WHO).

- BNP/NT-proBNP.

- Ecocardiografia.

- Datos do estudo hemodinamico®.

Polo tanto, previo & préactica do exercicio, nestes pacientes é obrigado facer unha
valoracién clinica completa, unha analitica (NT-proBNP), un electrocardiograma, un




ecocardiograma, un holter e unha ergometria (é opcional a ergoespirometria). Pode
ser necesaria a realizacion dunha anxioresonancia cardiaca en funcion da enfermidade.
En casos seleccionados habera que valorar a realizacién dunha ergoespirometria e/ou
un cateterismo, se hai sospeita de paciente de alto risco ou se considera realizar deporte
de competicién. A periodicidade da avaliacion individualizarase segundo a progresion e
a gravidade da enfermidade e o tipo de deporte a realizar.

evidencia
cientifica

No ano 2011 publicdronse, de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and Lung
Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC), unhas
recomendaciéns especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio
de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

Enconcreto, nahipertensiéon pulmonar fan stas as recomendaciéns das guias publicadas
no ano 2009 para o diagndstico e tratamento da hipertension pulmonar, polo grupo
de traballo correspondente da European Society of Cardiology (ESC) e da European
Respiratory Society (ERS), avalados tamén pola Sociedad Internacional de Transplante de
corazoén y pulmoén (ISHLT)®. Nelas, sé se permitiria o deporte recreativo mentres non
aparezan sintomas nin cianose inaceptable, evitdndose a aparicion de disnea, incluindo
signos leves de mala perfusion cerebral como mareos ou molestias. No caso de pacientes
sen curtocircuito, deberiase evitar calquera actividade fisica recreativa que produza
sintomas de ansiedade.

En canto ao deporte de competicion, comparten as recomendacions da 36th Bethesda
Conference, publicadas no ano 2005, permitindoo sé en presenza dunha presién
sistolica pulmonar menor de 30 mm Hg (limite da normalidade nesa data), debéndose
individualizar nos demais pacientesé!.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015, paraaeleccién e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:

- Os pacientes con presion arterial pulmonar media menor de 25 mm Hg poden
participar en todos os deportes de competicion.

- Os pacientes con hipertensiéon pulmonar moderada-severa (presion media en la
arteria pulmonar maior de 25 mm Hg), deben restrinxir a stia participacion en todos
os deportes, coa posible excepcion dos de baixa intensidade do grupo IA (clasificacion
de Mitchell?7).

- Un requisito previo obrigado antes da participacion deportiva dun atleta que
presente esta enfermidade?, é unha avaliacion completa e un informe predeporte.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Esparnola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria®. Nela, asimense as recomendaciéns da ESC, a EACPR
e a AEPC publicadas no ano 2011 para as cardiopatias conxénitas na idade pediatrica,
baseadas a stia vez na 36th Bethesda Conference do ano 2005¢%, permitindo todos os
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deportes en presenza dunha presion sistdlica pulmonar menor de 30 mm Hg, cun
seguimento individualizado.

Ademais, establécese a necesidade dunha valoraciéon predeporte que debe incluir un
electrocardiograma, unecocardiogramae, opcionalmente, arealizacién duncateterismo
cardiaco se se considera necesario®.

Recentemente, actualizouse o consenso paraodiagndésticoe tratamentodahipertension
pulmonar en pediatriada Red Pedidtrica Europea de Trabajo en las Enfermedades Vasculares
Pulmonares, avalada pola Asociacion Europea de Cardiologia Pedidtrica (AEPC), a Sociedad
Europea para la Investigacion Pedidtrica (ESPR) e a Sociedad Internacional de Transplante de
corazon y pulmon (ISHLT), coas seguintes recomendacions:

Os/as nenos/as con hipertension pulmonar encadrados na categoria de alto risco,
segundo a escala de 8 puntos proposta no consenso, non deberian participar nos
deportes de competicién. Si se considera beneficiosa a realizacién de exercicio fisico
lixeiro, pero s6 debe facerse tras unha consulta médica e unha valoracion detallada,
incluindo o test de exercicio.

Os/as nenos/as con hipertensién pulmonar de leve a moderada deberian realizar
de forma regular exercicio fisico de intensidade leve a moderada, permitindolles
autolimitar as suas actividades segundo sexa necesario, pero evitando o exercicio
extenuante e isométrico, a deshidratacién e o exercicio a unha altitude moderada
(1.500-2.500 metros) ou alta (maior de 2.500 metros).

Estas recomendaciéns son para os pacientes con hipertension pulmonar de calquera
causa®.




recomendacions

Todos os pacientes deben ser valorados nunha unidade especializada de hipertensiéon pulmonar
pediatrica de forma periddica e precisan dunha valoracién exhaustiva previa 4 practica de exercicio
fisico.

Os pacientes de risco baixo* poden facer actividade fisica de competicion de intensidade leve, sempre
que previamente se avalien de forma exhaustiva nunha unidade especializada en hipertensién
pulmonar pediatrica. Débese fomentar a actividade fisica recreativa de intensidade leve a moderada.
En ambos casos, a actividade fisica debe ser preferiblemente de maior compofente dindmico,
respectando a autolimitacidon e evitando a presenza de sintomas de calquera tipo ou condicionantes
negativos (deshidratacion e exercicio a unha altitude maior de 1.500 metros).

Nos pacientes de risco moderado®, a practica da actividade fisica de competiciéon dependera dunha
recomendacion individualizada por unha unidade especializada de hipertensién pulmonar pediatrica.
Débese fomentar a actividade fisica recreativa, de intensidade leve, preferiblemente de maior
componente dindmico, respectando a autolimitacién e evitando a presenza de sintomas de calquera
tipo ou condicionantes negativos (deshidratacidn e exercicio a unha altitude maior de 1.500 metros).

Os pacientes de alto risco* ou sen presenza de curtocircuito deben evitar toda actividade fisica de
competicion ou recreativa con alto componente estatico. Permitese a actividade fisica recreativa
dindmica de intensidade leve, pero respectando a autolimitaciéon e evitando a presenza de sintomas
de calquera tipo ou condicionantes negativos (deshidratacion e exercicio a unha altitude maior de
1.500 metros). Recoméndase unha especial atencion 4 escala de Borg durante a ergometria ou a
ergoespirometria.

Non se recomenda a realizacion de deporte de competicion ou recreativo de intensidade moderada-
intensa, en calquera paciente que presente cianose basal.

*Pacientes categorizados en risco baixo, moderado ou alto segundo proposta de Hansmann et al®¢.
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4.17

Fontan e variantes

A efectos do obxectivo deste documento, englobaremos dentro da circulacién Fontan todas as
posibles opcidns cirlrxicas que se aplican & imposibilidade de manter unha circulaciéon biventricular.

Desde un punto de vista anatémico, resimense na conexién das veas sistémicas directamente as
arterias pulmonares, deixando a cdmara ventricular para a circulacion sistémica. Neste espectro,
podemos atopar conexiéns bicavopulmonares axustadas ao concepto da circulacion Fontan
“moderna” (Fontan extracardiaco, con ou sen xanela), mais antigas (Fontan intracardiaco, Fontan
clasico atriopulmonar), ou mesmo conexions parciais do tipo cavopulmonar, nas que non foi posible
completar a separacion da circulacién pulmonar da cdmara ventricular.

valoracion
previa

Existen poucos exemplos de cardiopatias conxénitas nas que coexista unha variabilidade
da cardiopatia de base e postcirtrxica tan variada. Todo iso, fai que sexa moi dificil
xeneralizar as recomendaciéns para estes pacientes.

Quizais, 0 aspecto mais positivo é que o risco de morte subita en relacion co exercicio
¢ baixo, en ausencia de arritmias ou extenuacion. A limitacion mais importante para a
practica do exercicio é a diminucién da capacidade funcional.

A hora de definir a avaliacion predeporte, os aspectos mais relevantes a ter en conta
son:

- Acdmara ventricular: morfoloxia, funcion miocardica, funcion valvular, condicions de
carga (xanela, colaterais).

- As conexions cirurxicas (cavopulmonares, estenose do tracto de saida).
- As lesions residuais no territorio pulmonar.
- As arritmias.
O risco de fenédmenos tromboembdlicos.
- Aalteracion linfatica.
Os dispositivos implantados (marcapasos, desfibrilador, stents).
- Alimitacion da funcion cognitiva ou psicomotriz®3,

Por tanto, previo a practica de exercicio recoméndase unha valoracion clinica, un estudo
electrocardiografico, unhaecocardiografia, unholter e unha ergoespirometria. Pode ser
necesariaunhavaloracién por tomografiacomputerizada ou anxioresonanciaen funcién
de rendibilidade da ecocardiografia. A avaliacion realizarase cunha periodicidade polo
menos anual.




evidencia
cientifica

As guias europeas para 0 manexo dos pacientes adultos con cardiopatias conxénitas,
publicadas no ano 2010, recomendan nestes pacientes realizar sé o deporte recreativo
que toleren en funciéon dos sintomas. Esta recomendacion é tanto para os pacientes
univentriculares non intervidos ou paliados, como para os pacientes con circulacién
Fontans.

Posteriormente, no ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European
Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital
Heart and Lung Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology
(AEPC) unhas recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo
e o exercicio de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.

En concreto, en canto ao deporte recreativo recoméndase:

- A mesma actividade diaria que a indicada pola Organizacién Mundial para a Saude
para a poboacion pediatrica normal.

No caso de estar involucrados en actividades deportivas recreativas organizadas ou
formais,deberiaserealizarunestudoprevioconergoespirometriaeunestudodafuncion
cardiaca/valvular e de arritmias.
Neste Ultimo caso, non limitar a actividade fisica salvo que o suxiran os resultados do
estudo basal, secundariamente a ser portador dun dispositivo implantado ou estar
con tratamento anticoagulante.

Os pacientes que non estean involucrados en actividades deportivas recreativas
organizadas ou formais, non deberian ter restricidons neste sentido e deben animarse
activamente para participar nun amplo rango de actividades fisicas.

Os pacientes e os coidadores deben educarse na monitorizacion da intensidade
do exercicio fisico, para saber cando deterse a descansar en caso necesario,
segundo o criterio do seu cardidlogo.

Especificamente, insistese en que non deben participar en actividades nas que calquera
persoa, incluidos os espectadores, force ao paciente para continuar coa actividade fisica
a pesar de aparecer signos que indiquen a necesidade de repouso.

Os pacientes con dispositivos implantados ou en tratamento anticoagulante,
deberian evitar deportes recreativos con risco de traumatismo ou impacto.

En canto ao deporte de competicion, recoméndase:

Realizar deporte de competicion dindmico de leve a moderada intensidade, ou
estatico de baixa intensidade, en pacientes asintomaticos con funcion ventricular e
saturacion de osixeno normal.

Os pacientes condispositivos implantados ou en tratamento anticoagulante deberian
evitar os deportes de competicion con risco de traumatismo ou impacto5.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodo ano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 4), son:
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- Todos os deportistas con Fontan deben realizar un estudo predeporte que inclla:
valoracién clinica, electrocardiograma, valoracion da funcion ventricular, técnicas de
imaxe e test de exercicio.

Os pacientes asintomaticos e sen lesiéns hemodindmicas significativas poden
participar en deportes dindmicos de intensidade leve (grupo IA da clasificacion de
Mitchell?7).

De forma individualizada e nos pacientes que realicen o test de exercicio en ausencia
de sintomas, arritmias, hipotension ou isquemia, poderiase valorar a participacién
noutros deportes de competiciéon?.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, asimense as recomendacions da ESC, a EACPR e a
AEPC do ano 2011 para o deporte de competicions.

recomendacions

En pacientes asintomaticos, con funcion ventricular e saturacién de osixeno normais, permitese a
actividadefisicade competicién concomporientedindmicode leve amoderadaintensidade ou estatico
de intensidade leve. Non hai restricions para a actividade fisica recreativa, pero individualizarase por
probas de valoracion basal, especialmente a ergoespirometria.

Nos demais pacientes, individualizarase a recomendacién de actividade fisica, sendo sempre
preferible a de tipo dindmico.

Os pacientes de alto risco* precisan de inclusion no Programa alerta escolar do/a neno/a cardiopata do
061 e realizacion de deporte en contorna segura.

No caso de dispositivos implantados ou en tratamento anticoagulante, evitaranse os deportes
recreativos ou de competicién con risco de traumatismo ou impacto.

* Pacientes de alto risco: pacientes con test exercicio anémalo (sintomas, arritmias, hipotensién ou isquemia) ou disfuncién ventricular.
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Outras cardiopatias cianodticas

Segundo a Real Academia Espanola, a cianose é a coloracion azulada e algunha vez negrura ou lividez
da pel, debida a trastornos circulatorios. E evidente na pel, mucosas e leitos ungueais e débese &
presenza en sangue dunha cifra maior ou igual a 5 gr/dl de hemoglobina desaturada.

A sindrome de Eisenmenger supén a combinacién obrigada dun curtocircuito dereita-esquerda
cunha enfermidade vascular pulmonar (EVp) establecida.

As causas son variadas, e podémolas agrupar en: cardiopatias complexas con mestura inadecuada;
cardiopatias nativas ou paliadas cun curtocircuito dereita-esquerda; fistulas arteriovenosas
pulmonares e enfermidades pulmonares con obliteracién alveolar.

valoracion
previa

Enxeral, os pacientes ciandticos toleran mal o exercicio fisico e adoitan autolimitarse na
practica de actividade fisica, polo que existe escasa evidencia cientifica neste contexto.

O tipo de cardiopatia, a anatomia ou correccién realizada, as lesidons residuais, a
ferropenia e a situacion xeral do paciente terdn importancia na valoracion predeporte,
especialmente si se planea realizalo en cotas de altitude elevadas. Finalmente, non se
debe esquecer que dentro destes pacientes hai subgrupos de alto risco de morte subita
(por exemplo: EVp sen curtocircuito asociado).

Por tanto, previo & practica do exercicio, recoméndase unha valoracion clinica, unha
analitica (sideremia), un electrocardiograma, un holter, unha ecocardiografia e unha
ergoespirometria. Posiblemente, nalglins pacientes pode ser necesario unha tomografia
computerizada (TC) ou unha anxioresonancia (RMN) para definir a anatomia. En casos
illados pode ser tamén necesario un cateterismo para definir as presiéns pulmonares. A
valoracion realizarase anualmente.

evidencia
cientifica

No ano 2011, publicdronse de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and Lung
Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC) unhas
recomendaciéns especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio
de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediétrica.

En concreto, nos pacientes con cianose recoméndase un screening predeporte que
inclta unha valoracion clinica completa (especial atencion ao sincope, arritmias),
ecocardiografia (TC e/ou RMN se fose necesario), un cateterismo cardiaco recente,
un electrocardiograma basal e un holter. Dada a complexidade destes pacientes,
aconséllase individualizar as recomendaciéns por profesionais expertos.

E importante resaltar que se inclien no mesmo apartado os pacientes con sindrome de
Eisenmenger e EVp. De forma xeral, contraindicase calquera actividade fisica excesiva
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(que produza sintomas ou aumento da cianose) nos pacientes con EVp e ausencia de
curtocircuito, que se consideran un subgrupo de especial risco. En pacientes cianéticos
non operados permitiriase o deporte de competicidon no rango dindmico/estatico baixo.

En pacientes ciandéticos paliados, igualmente permitiriase o deporte de competicién no
rango dinamico/estatico baixo, a condicién de que a saturacion de osixeno permaneza
maior ao 80%, non existan taquiarritmias con sintomas de alteracién de conciencia e a
funcion ventricular fose normal ou estivese so levemente alterada®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA), no seu documento do ano
2015 para a eleccion e descualificacion dos deportistas competitivos con anomalias
cardiovasculares (Task Force 4), especificamente para a cianose en pacientes con
cardiopatias conxénitas non operadas ou paliadas son:

Realizar unha avaliacion completa dos deportistas con cardiopatias conxénitas
cianoticas nonoperadas queincliauntest de exercicio, tendo encontaque é obrigada
unha valoracion predeporte baseada no status clinico e a anatomia subxacente, antes
da participaciéon deportiva.

Os deportistas con cardiopatias cianodticas non reparadas, clinicamente estables e
sen sintomas de fallo cardiaco, poden ser considerados para participacién deportiva
s6 endeportes do grupo A da clasificacion de Mitchell>7,

recomendacions

Os pacientes con cianose e sospeita ou risco de enfermidade vascular pulmonar ou hipertensiéon
pulmonar, deberan seguir as recomendaciéns do apartado de hipertension pulmonar.

Os pacientes ciandticos, con cardiopatia non operada ou paliada, requiren unha recomendacién
individualizada nun centro experto, baseada nunha valoracion previa exhaustiva, antes da realizacion
de calquera actividade fisica.

Non se recomenda aos pacientes ciandticos, a realizacion de calquera actividade fisica de intensidade
superior a leve.




4.19
Transplante cardiaco

O transplante cardiaco é o punto final dun grupo heteroxéneo de patoloxias que van desde
cardiopatias conxénitas estruturais que chegaron a unha situacién de inoperabilidade, estadios finais
de cardiopatias conxénitas complexas nas que se optou pola via univentricular e cardiomiopatias en
estadio irreversible e en situacién terminal ou case terminal.

Por tanto, na categorizacion e definicién da situacién do individuo transplantado deberd terse en
conta esta variabilidade.

valoracion

previa A valoracion do paciente transplantado previa & practica do exercicio, debe ir dirixida a
tres aspectos:

- A idiosincrasia do corazdon transplantado, que por definicion estd denervado e
secundariamente presentard unha resposta cronotrépica ao exercicio distinta da
esperada nun paciente non transplantado.

- A posibilidade de eventos coronarios secundarios ao desenvolvemento ocasional
da vasculopatia coronaria postenxerto, agravados polo feito de desenvolverse nun
corazon denervado e, por tanto, presentarse con escasa correlacion clinica en fases
precoces.

- Asituacionglobaldo paciente, sobre todonos primeiros mesesdespois dotransplante.

Moitos pacientes presentan unha deterioracion xeneralizada do organismo, pola
patoloxia coadxuvante residual da sta situacion previa.
A esa situacion hai que engadir os efectos secundarios da medicacién necesaria
para o seu tratamento. Algins pacientes tefen unha perda importante de masa
muscular e desmineralizacion dsea de causa multifactorial, incluindo a medicacion
inmunosupresora. Todo iso obriga a individualizar as recomendacions para a practica
do exercicio®°.

Polotanto, previamente arealizacion de exercicio, precisase polo menos unhavaloracion
clinica nunha unidade de seguimento post-transplante, un electrocardiograma, unha
ecocardiografia e unha ergoespirometria. A periodicidade sera individualizada, pero
polo menos de forma anual.

evidencia

cientifica Existen poucas recomendacions nas guias de practica clinica dirixidas aos pacientes
pediatricos transplantados.

No ano 2011 publicaronse, de forma conxunta pola European Association of
Cardiovascular Prevention and Rehabilitation (EAPC), o European Congenital Heart and Lung
Exercise Group (ECHLEG) e a Association for European Paediatric Cardiology (AEPC) unhas
recomendacions especificas para a actividade fisica, o deporte recreativo e o exercicio
de adestramento nas cardiopatias conxénitas na idade pediatrica.
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En concreto, no referente 4 practica de deporte recreativo recoméndase:
En xeral, débese favorecer a practica de exercicio.

- Todos os pacientes transplantados deben entrar nun programa de rehabilitacion
dentro dos tres meses seguintes ao transplante.

- Ten que haber un retorno & actividade fisica propia da idade, incluindo clase de
educacion fisica, nos 6 meses post-transplante.

E preferible a practica de actividade fisica de tipo dinédmico.

A participacion en deportes de competicion debe individualizarse, cunha reavaliacion
anual detallada.

Para as recomendacions referidas ao deporte de competicion, fan seus os postulados
da 36th Bethesda Conference sobre recomendaciéns para os atletas de competicion con
anomalias cardiovasculares>3:

- As decisions referentes ao exercicio de competicién deben facerse en conxuncién co
cardidlogo de seguimento do transplante.

Os deportistas sen estenose coronaria, sen isquemia inducida polo exercicio e
capacidade de exercicio normal para a stia idade, poderan participar no deporte de
competicion que toleren.

Os deportistas con estenose coronaria deben de seguir as recomendacions da
American Heart Association (AHA) (36th Bethesda Conference, Task Force 6) para a
patoloxia coronaria.

A versién maéis recente das recomendaciéons da American Heart Association (AHA)
foron publicadas no ano 2015, nun documento para a eleccion e descualificacion
dos deportistas competitivos con anomalias cardiovasculares, que mantén a mesma
estratexia que as anteriores. En concreto no seu Task Force 8, no apartado do deportista
con transplante cardiaco recomenda:

O cardiodlogo responsable do seguimento do transplante terd a Ultima palabra sobre
as recomendacions na practica do exercicio.

E razoable que os receptores de transplante cardiaco que participen en competiciéns
deportivas, realicen de forma anual un test de maximo exercicio con ecocardiografia,
usando un protocolo que simule as demandas cardiacas e metabdlicas do evento
deportivo e o0 seu adestramento.

E razoable tamén, que os receptores de transplante cardfaco con fraccién de execcién
do ventriculo esquerdo (FEVE) maior do 50%, ausencia de isquemia cardiaca e sen
inestabilidade eléctrica, participen en todas as actividades de competicion adecuadas
astatolerancia ao exercicio®!.




recomendacions

Os pacientestransplantados senlesiéns coronarias, senisquemiainducida polo exercicio e capacidade
de exercicio normal para a sua idade, poderan realizar actividade fisica sen outras restricions que as
que defina a stia unidade de seguimento post-transplante.

Os pacientes transplantados deberian entrar nun programa de rehabilitacién dentro dos tres meses
inmediatos ao post-transplante, co obxectivo de reincorporarse a practica fisica habitual para a sua
idade dentro dos seis primeiros meses. Esta recomendacién debe individualizarse & situacion previa
ao transplante do paciente e 4 opinién da unidade de seguimento do post-transplante.
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4.20

Miocardiopatia dilatada

A miocardiopatia dilatada (MCD) corresponde a unha enfermidade do miocardio que cursa con
dilatacién (z-score maior de 2) e disfuncion sistdlica ventricular ou biventricular, en ausencia de
condiciéns de carga anormal ou enfermidade coronariaé*.

estratificacion
do risco

O curso clinico dos pacientes con MCD é moi variable e dificulta a toma de decisions
na estratificacion do risco nestes pacientes. En nenos/as con MCD, a diferenza dos
adultos, € menos frecuente a morte stbita cardiaca (MSC) e a presenza de fibrose, pero
describironse os seguintes factores de risco relacionados coa MSC¢:

- Electrocardiograficos: QRS prolongado.
- Clinicos: o grao de insuficiencia cardiaca e a idade ao diagnostico.

- Ecocardiograficos: menor fraccion de execcion do ventriculo esquerdo (FEVE), menor
grosor da parede posterior e dilatacion do ventriculo esquerdo (VE).

Ata un 50% dos casos de MCD pode ser familiar e de orixe xenética, téndose descrito
determinadas variantes xenéticas que se asocian a mal prognostico (lamina, filamina
AC, DSP, etc.), que constitlen por si soas un subgrupo de alto risco de morte subita
arritmoxénica.

Polo tanto, para a estratificacion de risco de MSC da enfermidade é necesario polo
menos unha valoracion clinica, un electrocardiograma, un holter, un ecocardiograma, e
posiblemente unha ergoespirometria.

Seexiste historiafamiliar de morte stibitaousevaloraaposibilidade dunhaMCD familiar,
débese complementar cunha valoracion pola unidade de cardiopatias familiares.

A utilidade da anxioresonancia (RMN) en nenos/as non ¢ tan clara como en adultos,
xa que a diferenza destes, non se adoita atopar fibrose neste rango de idade, que en
adultos constitle un marcador de risco arritmoxénico. Podese valorar a sta realizacién
en maiores de 10 anos ou dependendo da valoraciéon da unidade de cardiopatias
familiares, cunha periodicidade anual.

En xeral, nos pacientes xenotipo positivo e fenotipo negativo (G+F-) con MCD, non hai
diferenzas en canto ao risco durante a practica de exercicio e a poboacion sa“. Por tanto,
non serfa necesario a estratificacion do risco de morte subita, ou en todo caso estaria
condicionada & valoracion pola unidade de cardiopatias familiares.

evidencia
cientifica

Non existe suficiente informacion cientifica do risco que sofren os pacientes con MCD
durante a practica do exercicio ou deporte, polo que as guias de practica clinica adoptan
unha postura de prudencia, especialmente cos pacientes con factores de risco de MSC.




As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
recomendan aos pacientes con MCD non participar en ningunha préactica deportiva,
exceptuando aos do grupo de baixo risco, que poderian participar en deportes de baixa
demanda cardiovascular con seguimento periddico.

O grupo de baixo risco estaria definido por cumprir os seguintes items:
- Ausencia de morte subita familiar
- Estar asintométicos (sen terapia)

- Fraccion de execciéon do ventriculo esquerdo lixeiramente deprimida (igual ou maior
do 45%) e que aumenta co exercicio.

- Aumento da tension arterial (TA) de forma normal durante o exercicio, e
- Ausencia de arritmias significativas documentadas®.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, contraindicase o deporte de competicion para todos
os pacientes con MCD, exceptuando un subgrupo de baixo risco ao que se lle permitirian
deportes con compofente dindmico baixo-moderado e estatico baixo (grupos IA, IB da
clasificacion de Mitchell7).

O grupo de baixo risco estaria definido por:
- Ausencia de morte sUbita familiar.
- Estar asintomaticos.
- Fracciéon de execcion do ventriculo esquerdo normal.
- Aumento da TA de forma normal durante o exercicio, e
- Ausencia de arritmias ventriculares8.

Mais recentemente, no ano 2019, a Sport Cardiology Section of the European Association
of Preventive Cardiology (EAPC) da European Society of Cardiology (ESC) publicou un
documento sobre as recomendacions da participacion en deporte competitivo e
recreativo dos deportistas con cardiomiopatias, miocardite e pericardite®.

En concreto, para os pacientes con MCD establécense as seguintes recomendacions:

- Contraindicase a realizacién de deporte de competicion, podendo facer actividade
recreativa nos seguintes casos: presenza de sintomas; fraccion de execcién do
ventriculo esquerdo menor do 40%; presenza de fibrose extensa na RMN; episodios
de taquicardia ventricular frecuentes no holter ou na ergometria e sincope.

- Poden facer deporte sen restriciéns os pacientes con fraccion de execciéon do
ventriculo esquerdo levemente reducida (igual ou maior do 40%) e que cumpran os
seguintes items: estar asintomaticos; non ter historia previa de sincopes e ausencia
de arritmias no holter ou na ergometria.
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Tamén no mesmo ano, publicase conxuntamente pola Sociedade Brasileira de Cardioloxia
e a Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do Esporte unha actualizacién da Guia
brasileira cardioloxica para o deporte e exercicio.

En relacion & MCD, non se recomenda o deporte de competiciéon para os deportistas
con MCD sintomaticos, salvo os deportes do grupo IA (clasificacion de Mitchell??) e s6
en casos seleccionados.

Os pacientes de baixo risco, definidos por estar asintomaéticos, sen historia familiar de
morte subita, fraccién de execcidn do ventriculo esquerdo reducida de forma lixeira e
sen arritmias ventriculares complexas, poderian participar en deportes estaticos ou
dindmicos de intensidade leve a moderada. A practica de programas de rehabilitacion
cardiaca estd recomendada en calquera paciente con MCD”.

recomendacions
A actividade fisica de competicién e recreativa de intensidade severa, en xeral, esta contraindicada.

A actividade fisica de competicion e recreativa de intensidade leve, estd recomendada en pacientes
de baixo risco*

Aos portadores sans (G+F-), de variantes xenéticas de patoxenicidade demostrada relacionadas
con MCD, con RMN cardiaca, holter e ergometria ou ergoespirometria normais, permiteselles a
realizacién de calquera actividade fisica, previa valoraciéon pola unidade de cardiopatias familiares
(ausencia de antecedentes familiares de MSC e de variantes xenéticas de alto risco arritmico ou de
progresion da cardiopatia en caso de deporte).

* Subgrupo de baixo risco: asintomaticos; sen historia familiar de morte stbita; fraccion de execcion do ventriculo esquerdo lixeiramente deprimida (igual ou maior do
45%) e que aumenta co exercicio; aumento de tension arterial normal durante o exercicio; ausencia de arritmias significativas documentadas e ausencia de variante
xenética ou historia familiar de mal progndstico.




4.2

Miocardiopatia hipertrofica

A miocardiopatia hipertréfica (MCH) corresponde a un grupo heteroxéneo de enfermidades cun
engrosamento dun ou mais segmentos do miocardio (z-score maior de 2 mm en nenos/as, e igual ou
maior de 15 mm en adultos), non explicable por unha alteracion das condicidns de enchido cardiaco®“.

estratificacion
do risco

Existe unha proposta para estimar o risco relativo de morte subita cardiaca (MSC)
e considerar o implante dun desfibrilador, pero non estd recomendado o seu uso
nos menores de 16 anos, nos atletas, na MCH asociada a enfermidades metabdlicas
ou sindromes e nos pacientes con historia previa de MSC ou taquicardia ventricular
sostida (TVS)ee.

Recentemente publicouse unha proposta de modelo preditivo similar para nenos/as,
baseado en cinco parametros (sincope, espesor do miocardio, didmetro da auricula
esquerda, gradientedotractode saidadoventriculoesquerdoe TVS), que estd pendente
de validacion externa®’.

Historicamente foise moi restritivo na practica deportiva dos pacientes con MCH, pero
hoxe en dia estas restriciéns non son tan severas, xa que se viu gque o risco non é tan
alto (baseandose no seguimento de amplas cohortes) e que existen certos factores que
poden axudar na estratificacién do risco.

Unha meta-analise publicada no ano 2017, definia os seguintes factores de risco
maiores para o desenvolvemento de MSC en nenos/as con MCH: antecedente de
episodio cardiaco adverso (MSC abortada ou TVS); taquicardia ventricular non sostida
(TVNS): sincope e hipertrofia severa (maior de 30 mm ou z-score maior de 6), sendo
este Ultimo o menos potente.

Analizanse tamén outros factores de risco, denominados menores (antecedentes
familiares de MSC, sexo, idade, sintomas, cambios no electrocardiograma, resposta
anormal da presion arterial ao exercicio, obstrucion do tracto de saida do ventriculo
izquierdo e distintas probas diagndsticas funcionais ou de imaxe), sen unha correlacién
claramente definida%®.

Polo tanto, para a estratificacién do risco de morte subita en pacientes con MCH é
necesario, polo menos,unhavaloracionclinicados antecedentes persoais, incluindounha
valoracion nunha unidade de cardiopatias familiares, un estudo electrocardiografico e
ecocardiografico, un holter, unha ergometria (opcionalmente unha ergoespirometria) e
unha resonancia cardiaca.

A valoracion realizarase cunha periodicidade anual, excepto a avaliacion na unidade de
cardiopatias familiares que serd de periodicidade individualizada.
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evidencia
cientifica

Nos pacientes con xenotipo positivo e fenotipo negativo (G+F-) para MCH, non hai
diferenzas en canto ao risco durante a practica de exercicio coa poboacion sa%. Por
tanto, non seria necesario a estratificacion do risco de morte subita ou, en todo caso,
estaria condicionada & valoracion pola unidade de cardiopatias familiares.

En xeral, nas gufas europeas e americanas, historicamente, indicabase a prohibicion
da realizacion de deporte de competicion nestes pacientes!213, Recentemente esta
actitude é menos restritiva en pacientes adultos de baixo risco e especificamente en
deportistas de elite tras consenso cos mesmos4.

Asi, nas guias da American Heart Association (AHA) para o diagndstico e tratamento da
MCH do ano 2011, incluiase nesta prohibicién a actividade fisica recreativa de alta
intensidade ou de alto grao de competitividade en calquera paciente diagnosticado de
MCH. Tamén se recomendaba evitar a realizacion de exercicio en ambientes extremos
que afecten 4 volemia (alta humidade ambiental, calor ou frio intenso) e evitar os
exercicios “explosivos” que se asocien a aumentos rapidos da frecuencia cardiaca, como
por exemplo 0s sprints, preferindo exercicios mais continuados, como a natacién ou o
ciclismo.

E razoable a participacion en deportes competitivos de baixa intensidade (compofientes
dindmico ou estético baixos) ou en actividade fisica recreativa. Para facilitar a
comprension, os autores establecen unha tdboa con distintos exemplos de deportes
categorizados en tres graos de intensidade e cuantificando o grao de recomendacién
para o exerciciol213,

De forma evolutiva, nas guias da European Society of Cardiology do ano 2014 para o
diagndstico e manexo da MCH, estableciase unha recomendacién de manter un habito
de vida saudable en todos os pacientes, adaptando as recomendacions para o deporte
recreativo aos sintomas e risco de complicaciéns relacionadas coa enfermidade. No caso
dos/as nenos/as, e en ausencia de factores de risco ou sintomas, debiaselles permitir un
nivel de actividade aerébica de intensidade leve a moderadal4.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, asimense as recomendacions da AHA do ano 20118,

Mais recentemente, no ano 2019, a Sport Cardiology Section of the European Association
of Preventive Cardiology (EAPC) da European Society of Cardiology (ESC) publicou un
documento sobre as recomendacions sobre a participacion en deporte competitivo e
recreativo dos deportistas con cardiomiopatias, miocardite e pericardite®.

En concreto, para os pacientes con MCH contraindicase a realizacién de exercicio
no caso de historia de morte subita abortada, presenza de sintomas, taquicardias
ventriculares inducidas polo exercicio, score-5 anos ESC alto, gradiente méximo maior
de 50 mm Hg no tracto de saida do ventriculo esquerdo ou resposta de tension arterial
anormal ao exercicio.




Neste mesmo documento e asumindo unha avaliacion completa da informacion e
dos riscos polo paciente, considérase razoable a realizacién de calquera deporte de
competicion, excluindo os que tefian un risco engadido en caso de sincope, nos casos de
expresions leves da enfermidade, score-5 anos baixo e idade adulta®.

recomendacions
A actividade fisica de alta intensidade, en xeral, esta contraindicada.

A actividade fisica de baixa intensidade, recomendase en pacientes asintomaticos e sen factores
de risco®.

Evitar ambientes extremos que afecten a volemia e os exercicios “explosivos” que se asocien a
aumentos rapidos de frecuencia cardiaca, como os sprints.

Os portadores sans, sen fenotipo de MCH (G+F-), poden realizar calquera tipo de deporte, en ausencia
de antecedentes familiares de MSC e tras a valoraciéon pola unidade de cardiopatias familiares.

*Factores de risco: antecedente de episodio cardiaco adverso (morte stbita cardiaca abortada ou taquicardia ventricular sostida), taquicardia ventricular non sostida,
sincope, hipertrofia severa (maior de 30 mm ou z-score maior de 6) e historia familiar de morte subita. A ausencia de todos os factores de risco é necesaria para
considerarse subgrupo de risco baixo. A resposta anémala 4 ergometria e o prognéstico da mutacién xenética, en caso de cofiecela, poderian terse en conta como
factores adicionais na toma de decisiéns.
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4.22

Miocardiopatia non compactada

A miocardiopatia non compactada de ventriculo izquierdo (MCNC) corresponde a unha enfermidade
do miocardio que cursa con trabeculaciéns prominentes, separadas por recesos dentro do miocardio
e que adoitan asociarse a distintos graos de disfuncion ventricularé4.

Na actualidade hai moita controversia sobre o seu diagndstico, xa que os criterios actuais
sobrediagnostican aenfermidade. O achado de hipertrabeculaciéon na poboaciéon é moi frecuente, pois
ata 1 de cada 7 persoas cumpriria criterios e con todo son persoas sas, non pacientes. E por iso que
recentemente hai unha corrente de opinién entre os expertos, na que se considera que o diagndstico
de MCNC debe basearse nunha combinacion de achados nas probas de imaxe, xunto con disfuncién
ventricular, sintomas, antecedentes familiares de miocardiopatia ou morte subita e alteraciéns no
electrocardiograma.

estratificacion
do risco

Ocursoclinicodos pacientescon MCNC évariable. Apresenzade disfuncionventricular,
de historia familiar de miocardiopatia e/ou morte subita ou dunha variante xenética
patoxénica, son moiimportantes 4 hora de establecer undiagnodstico/progndstico, sendo
a disfuncion ventricular o factor de risco mais importante para o desenvolvemento de
eventos cardiacos desfavorables.

Por tanto, para a estratificacion do risco da enfermidade é necesario polo menos unha
valoracién clinica, incluindo valoracion nunha unidade de cardiopatias familiares, un
electrocardiograma, un holter e unha ergometria (a ergoespirometria é opcional).

A anxioresonancia cardiaca (RMN) pode facilitar a cuantificacion da funcion ventricular
nos casos de mala xanela. A valoracion realizarase cunha periodicidade anual.

evidencia
cientifica

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espatiola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacién cardiovascular previa d
prdctica deportiva en pediatria. Nela, recoméndase individualizar a decision en unidades
especializadas®.

No ano 2019, a Sport Cardiology Section of the European Association of Preventive
Cardiology (EAPC) da European Society of Cardiology (ESC) publicou un documento sobre
as recomendacions sobre a participacion en deporte competitivo e recreativo dos
deportistas con cardiomiopatias, miocardite e pericardite®.

Nos atletas con MCNC contraindicase a realizacion de deporte de competicion en
presenza de disfuncion sistdlica de ventriculo esquerdo e/ou arritmias ventriculares.
Estarecomendacion faise extensiva cando a aparicién dun sincope puidese asociar risco
de morte ou dano importante.




Pola contra, permitese a practica de calquera deporte aos deportistas con MCNC que
cumpran estas tres condicions: estar asintomaticos; non ter historia de sincope e sen
arritmias en holter ou durante a ergometria“.

Tamén no mesmo ano, publicase conxuntamente pola Sociedade Brasileira de Cardioloxia
e a Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do Esporte, unha actualizacion da Guia
brasileira cardioloxica para o deporte e exercicio.

Paraosdeportistascon MCNC condisfunciénsistélicade ventriculoesquerdo, presenza
de arritmias ventriculares significativas no holter ou durante ergometria ou historia de
sincope, non se recomenda o deporte de competicion. Quedan como posible excepcion
os deportes do grupo IA (clasificacion de Mitchell??) e en casos seleccionados”.

recomendacions

Esta contraindicada a actividade fisica de competicion e a actividade fisica recreativa de intensidade
moderada-altano caso de disfuncion do ventriculo esquerdo e/ou presenzade arritmias ventriculares.

Recomendada a actividade fisica de competicidon ou recreativa en pacientes de baixo risco*.

*Subgrupo de baixo risco: estar asintomaticos, non ter historia de sincope, sen arritmias en holter ou durante a ergometria e sen estudo xenético de mal prognostico
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4.23

Miocardiopatia arritmoxénica

A miocardiopatia arritmoxénica (MCA) é un grupo heteroxéneo de enfermidades, caracterizadas por
un problema a nivel das uniéns celulares, os desmosomas, que son mais fraxiles e rompen con maior
facilidade, provocando a substitucién das células por fibrose ou graxa que son focos de arritmias.

Clasicamente considerabase un problema do ventriculo dereito, pero hoxe sabese que na maioria dos
casos afecta a ambos ventriculos e que existen formas puramente esquerdas.

estratificacion
dorisco

Osfactores de risco paraamorte subita na MCA son: episodio de morte sUbita abortada
ou sincope brusco; taquicardia ventricular documentada; disfuncion ventricular e
practica de exercicio fisico intenso%.

O diagnostico da enfermidade pode ser dificil e require unha valoracion
morfoldxica, funcional e familiar. Polo menos, € necesaria unha valoracién clinica, un
electrocardiograma, un holter, un estudo ecocardiografico, unha anxioresonancia
cardiaca e unha valoracion por unha unidade de cardiopatias familiares.

Unha vez feito o diagnostico a recomendacion non cambia, polo que non é necesario
repetir avaloracién anon ser que se indique desde a unidade de cardiopatias familiares.

evidencia
cientifica

Na MCA a préctica do exercicio intenso recofécese como un factor de risco para
a aparicion de arritmias ventriculares e para a aceleracion da expresion clinica da
enfermidade. E por iso que as gufas clinicas, de forma unanime, contraindican a practica
de deporte de competicidn nos pacientes con diagnostico posible ou confirmado para a
M CA8,69,4,7‘

En canto ao deporte recreativo existe unha actitude menos restritiva nas guias para
deportistas de competicion, pero limitado a deportes de baixa-moderada intensidade
e estrito seguimento clinico*”°. Neste sentido, non existen indicaciéns especificas na
idade pediatrica.

recomendacions

Estd contraindicada calquera actividade fisica de competicién de calquera grao e a recreativa de
intensidade moderada-alta.

Permitese a actividade fisica recreativa de intensidade leve-moderada, individualizando a decision
desde a unidade de cardiopatias familiares.

Estas recomendaciéns aplicanse por igual aos portadores sans de variantes xenéticas de
patoxenicidade demostrada relacionadas con MCA (por exemplo, PKP2, DSG2, DSC2, FLNC, DSP...).




4.24

Miocardite e pericardite

A miocardite definese como un proceso inflamatorio do miocardio, cun patréon histoloxico de
dexeneracion e necrose non isquémica do miocito, asociado a un infiltrado inflamatorio.

7

Xeralmente, é o resultado dunha infeccién, pero tamén pode asociarse a unha enfermidade
autoinmune ou a consumo de toxicos.

A pericardite definese como un proceso inflamatorio do pericardio, que ocasionalmente afecta tamén
as capas do miocardio adxacentes, nese caso utilizase a expresion miopericardite.

estratificacion
dorisco

A miocardite ¢ unha das causas mais frecuentes de morte subita cardiaca (MSC)
durante o exercicio. O mecanismo seria secundario a eventos arritmicos, non
necesariamente relacionado coa severidade do grao de inflamaciéon ou niveis de
troponina e si, coa disfuncién do ventriculo esquerdo.

Existe tamén evidencia de cadros de MSC tardios, en probable relaciéon coa presenza
dunha cicatriz miocardica que actuaria como substrato eléctrico favorecedor,
especialmente en resposta a determinados estimulos como o exercicio. Polo tanto,
despois dunha miocardite, é necesario respectar un tempo minimo de repouso (fase
de normalizacién do proceso inflamatorio) e unha valoraciéon funcional, eléctrica e
bioguimica antes de permitir a practica de exercicio fisico.

Previo & practica de exercicio dos pacientes con miocardite, € obrigado facer
unha valoracién clinica, un electrocardiograma, un holter e unha ergometria. A
anxioresonancia cardiaca (RMN) pode ser de axuda en casos seleccionados.

Realizarase a valoracién cada dous anos, salvo a RMN (evento Unico). No caso de
presenza de realce tardio con gadolinio, repetirase todo de forma anual.

A pericardite ¢ unha enfermidade de bo progndstico e xeralmente con boa resposta
ao tratamento. Os factores de risco para desenvolver recorrencias ou progresar a
constrinximento pericardico son: temperatura maior de 38°C ao diagnodstico, curso
subagudo e resistencia ao tratamento antiinflamatorio non esteroideo.

Previo & practica de exercicio dos pacientes con pericardite, recoméndase realizar, unha
Unica vez, unhavaloracién clinica, un electrocardiograma e un holter.

evidencia
cientifica

As guias italianas para deportistas con enfermidade cardiaca, publicadas no ano 2013,
recomendan non realizar ningun tipo de exercicio fisico aos pacientes con miocardite
ata finalizar un periodo de 6-12 meses despois da curacion clinica e bioguimica da
enfermidade. A diferenza entre a latencia de 6 a 12 meses estaria na severidade
da presentacion clinica, en canto & disfuncién ventricular ou a presenza de arritmias
ventriculares.
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En calquera caso e previo & préctica de exercicio, débese realizar unha valoracion
exhaustiva paradescartar a presenza de secuelas funcionais miocardicas ou presenzade
arritmias, mediante ecocardiografia, electrocardiograma, holter e resonancia cardiaca®.

No ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espariola de Cardiologia
Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de Cardiologia (SEC)
e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion cardiovascular previa
d prdctica deportiva en pediatria. Nela, contraindicase o deporte para todos os pacientes
con miocardite activa. Tras pasar 6 meses desde o comezo da clinica, en pacientes
asintomaticos, sendisfuncion ventricular e senarritmias, levantase a restricion podendo
realizar calquera tipo de deporte.

Para poder alcanzar esta seguridade, débese estudar:
- Afuncion do ventriculo esquerdo
O movemento de parede

- As dimensions cardiacas normais (baseandose en ecocardiografia e/ou estudos
isotopicos)

- A ausencia de extrasistoles ventriculares ou supraventriculares frecuentes ou
complexas (mediante holter, electrocardiograma e ergometria)

- Anormalizacién de marcadores séricos inflamatorios e de fallo cardiaco

- A normalizacion do electrocardiograma (a persistencia de pequenas alteracions no
segmento ST e na onda T, non son per se indicacién de restricion deportiva)®.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 3), contraindican o deporte para todos os
pacientes con sospeita de miocardite activa. Tras pasar non menos de 3-6 meses desde o
comezo da clinica, débese facer unha valoracion clinica consistente en ecocardiograma,
holter e electrocardiograma durante o exercicio, sendo razoable renovar a practica
deportiva en ausencia de disfuncion ventricular, normalizacion de marcadores séricos
de dano miocardico, ausencia de inflamacion, de fallo cardiaco e de arritmias relevantes
en holter e electrocardiograma en exercicio. Queda sen responder a pregunta de que
actitude seguir cos pacientes nos que se demostrou a presenza de realce tardio tras
gadolinio”®.

Mais recentemente, no ano 2019, a Sport Cardiology Section of the European Association
of Preventive Cardiology (EAPC) da European Society of Cardiology (ESC) publicou un
documento sobre as recomendacions sobre a participacion en deporte competitivo
e recreativo dos deportistas con cardiomiopatias, miocardite e pericardite®. Nel,
contraindicase a realizacion de deporte nos pacientes con miocardite ata pasar un
periodo de tempo que, en funcién da gravidade da enfermidade, da funcion do ventriculo
esquerdo e da extension da inflamacion na resonancia cardiaca, variard entre 3 e 6
meses. Posteriormente, pddese renovar a competicion tras comprobar a normalizacién
da funcion sistolica do ventriculo esquerdo, dos marcadores bioguimicos de dano
miocardico e a ausencia de arritmia no holter e na ergometria. No caso de presenza de
realce tardio tras gadolinio mantense esta pauta, pero con seguimento clinico anual“.




Tamén no mesmo ano publicase, conxuntamente pola Sociedade Brasileira de Cardioloxia
e a Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do Esporte, unha actualizacion da
Guia brasileira cardioloxica para o deporte e exercicio. Nela, contraindicase o deporte de
competicidn paraosdeportistas con miocardite activa. Tras un periodo de convalecencia
(polo menos de 6 meses, ainda que recofecen que alglins expertos consideran que pode
ser menor) pddese renovar a practica do deporte tras comprobar a normalizaciéon da
funcién do ventriculo esquerdo, o movemento de parede e as dimensiéns cardiacas (por
medio de ecocardiografia e/ou estudos isotopicos), a ausencia de arritmias relevantes
(mediante holter e ergometria), a normalizacion de marcadores séricos inflamatorios
e de fallo cardiaco e a normalizacion do electrocardiograma basal (a persistencia
de pequenas alteracions no segmento ST e na onda T non son, per se, indicacion de
restricion deportiva)’.

En canto & pericardite, as recomendaciéns son similares entre as distintas guias,
coa contraindicacion de participar en deportes competitivos durante a fase aguda,
establecendo un periodo de convalecencia de 3-6 meses e comprobar a normalizacion
dos marcadores bioquimicos, ecograficos (FEVE, derrame) e eléctricos*67870, En caso
de evolucion a pericardite constritiva, a realizaciéon de deporte de competicion estaria
contraindicada?®.

recomendacions para a miocardite

Esta contraindicada a actividade fisica en caso de sospeita ou confirmaciéon de miocardite activa,
durante un periodo de convalecencia de 6 meses.

Permitese a actividade fisica sen restricidns nos casos de valoracién previa sen achados.

Nos casos de RMN con presenza de realce tardio non hai unha evidencia disponible para dar unha
recomendacion, polo que habera que individualizar cada caso co paciente e equipo médico.

recomendacions para a pericardite

Esta contraindicada a actividade fisica en caso de sospeita ou confirmacién de pericardite activa,
durante un periodo de convalecencia de 6 meses.

Permitese a actividade fisica sen restricidns tras 6 meses, se desaparecen os sintomas e con
electrocardiograma e ecocardiograma normais.
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Y.25
Sindrome de Brugada

A sindrome de Brugada (BrS) caracterizase por unha arritmia hereditaria, que predispén a fibrilacion
ventricular (FV) e 4 morte subita cardiaca (MSC), sen anomalias estruturais identificables. Ten un
patrén de herdanza autosémico dominante, cunha penetrancia variable e predominio marcado polo
sexo masculino (8-10 veces mais prevalente).

Representa unha das causas mais importantes de MSC, en ausencia de cardiopatia estrutural, debida
a episodios de fibrilacién ventricular habitualmente durante o sono, con manifestacion en calquera
idade, pero mais frecuente na terceira ou cuarta década.

Os criterios diagnoésticos son controvertidos e sufriron modificacions desde a descricion da
enfermidade, o que motivou varias reuniéns de consenso. No ano 2016, proplxose por un grupo
de expertos un score diagndstico (score de Shangahi) que se basea na clinica, na historia familiar,
na xenética e nas caracteristicas electrocardiograficas en precordiais dereitas, tanto basais como
trala administracion de farmacos ou situaciéns predisponentes. No devandito score, a presenza dun
patrén espontaneo no ECG tipo | é suficiente para chegar ao diagnodstico, requirindo da combinacién
doutros factores nas demais situacions. Un score igual ou maior de 3,5 puntos seria un diagndstico de
BrS, entre 2 e 3 puntos seria un diagnéstico de posible BrS, e un score menor de 2 puntos seria non
diagnostico”t.

Neste sentido, actualmente moitos dos centros aceptan que un Brugada tipo 1 é diagnéstico de BrS,
mentres que un tipo 2 que converte a tipo 1, necesitaria doutros criterios adicionais (antecedentes
familiares de BrS ou morte subita, xenética positiva, taquicardia ventricular, MSC recuperada, estudo
electrofisioldxico positivo).

estratificacion
do risco

O BrS representa o 20% dos episodios de morte subita en pacientes sen cardiopatia
estrutural. Existen factores de risco para o desenvolvemento de MSC aceptados por
todos os grupos como son a presenza de patron espontaneo no ECG tipo | en pacientes
sintomaticos (con episodio previo de MSC abortada, sincope non vasovagal). Tamén
se describiron moduladores da enfermidade que poden agravar a sua expresion,
como a febre, a inxesta de alcohol ou ceas copiosas, 0 sexo masculino, as alteraciéns
hidroelectroliticas e determinadas medicacions (www.brugadadrugs.org).

Outrasvariablesqueseasociaroncoriscode MSC son ahistoriafamiliar de morte stbita,
a presenza de disfuncion sinusal ou fibrilacién auricular, determinadas alteracions ECG
(fragmentacion QRS, onda S en V1, repolarizacién precoz, prolongacién da onda T
terminal ou elevacion do ST postexercicio en precordiais dereitas).

O estudo xenético actualmente non pode utilizarse para definir o progndéstico ou
tratamento, ainda que é certo que se detectaron factores protectores como o
polimorfismo p.H558R no xene SCNADS5, presente no 20% da poboacidn, que de forma
parcial restaurariaacorrente de sodio alterada por outras variantes xenéticas deleterias
en SCNAS. Tamén existen dubidas noutros aspectos da estratificacion do risco, como
cal seria a actitude adecuada en pacientes asintométicos ou con diagndéstico de posible
BrS e a utilidade progndstica do estudo electrofisioldgico107273.74,




Desde un punto de vista diagndstico é controvertida a indicacion do test de provocacion
farmacoloxico, especialmente en nenos/as, nos que existe maior porcentaxe de falsos
negativos e risco de desenvolver arritmias ventriculares durante o test. A tensién
emocional secundaria & informacion obtida, unida & dificultade na toma de decisions
posterior, é outro factor para ter en conta75. Buscando atopar unha solucion 4
estratificacion do risco en nenos/as, propuxose un score baseado en catro puntos:
presenza de sintomas, ECG tipo | espontaneo, disfuncién sinusal e/ou taquicardia
auricular e anomalias de conducion, cunha boa correlacion con eventos potencialmente
letais nunha cohorte de 95 pacientes con 19 anos ou menos (50% menos de 13 anos)7é.

Polo tanto, para a estratificacién do risco é obrigado facer unha valoracion clinica
completa incluindo a da unidade de cardiopatias familiares e un estudo holter, e para
a practica de exercicio fisico complementala cunha ergometria, individualizando a
periodicidade do estudo. Os pacientes con posible BrS son especialmente dificiles na
toma de decisidns.

evidencia
cientifica

Dada a rapida evolucion nos conceptos e definiciéns relacionados co BrS, sé se
expoferan as referencias cientificas relevantes dos Ultimos cinco anos.

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015 paraaeleccién e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 10), son:

Recoméndase unha valoracion dos deportistas con sospeita ou diagndéstico dunha
canalopatia, por un especialista en ritmo cardiaco ou cardiélogo xenetista con
suficiente experiencia e coflecemento nestas alteracions.

Nos deportistas sintomaticos con sospeita ou diagndéstico de BrS, recomendase a
restricion de todos os deportes competitivos ata que se complete unha avaliaciéon
exhaustiva, o deportista e a sta familia estean ben informados, se implemente un
programa de tratamento e permaneza asintomatico en terapia durante 3 meses.

No caso de deportistas asintomaticos, con xenotipo positivo e fenotipo negativo, é
razoable participar en todos os deportes competitivos coas medidas de precaucion
apropiadas®.

Nos deportistas sintomaticos ou con fenotipo electrocardiografico illado, pédese
considerar a participacién en deportes de competicion (salvo natacion no SQTL1
sintomético) despois de que se implementen unhas medidas preventivas e de
tratamento institucionais e de que permanecese asintomatico en terapia durante
polo menos 3 meses””.

Tamén no ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espanola de
Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Espariola de
Cardiologia (SEC) e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion
cardiovascular previa d prdctica deportiva en pediatria. Nela, recoméndase a valoraciéon
nunha unidade especializada de arritmias.

Na conferencia de consenso de expertos sobre sindromes da onda-J, publicada no ano
2017 e avalada pola Asia Pacific Heart Rhythm Society (APHRS), a European Heart Rhythm

93




94

Association (EHRA), The Heart Rhythm Society (HRS), e a Sociedad Latinoamericana de
Estimulacion Cardiaca y Electrofisiologia (SOLACE), faise fincapé en que nalglns pacientes
0 patrén de Brugada acentlase inmediatamente despois do exercicio fisico, en
probable relacién cun aumento do ton vagal®®. Na discusién resédltase a falta de datos
na literatura para definir unhas recomendaciéns e menciénase un artigo de revisién de
98 publicacions sobre BrS relacionadas co exercicio, que concliie que nos pacientes con
BrS deberia estar restrinxida a practica de exercicio ou adestramento fisico vigoroso,
ata dispofier de mais estudos que permitan confirmar ou retirar esta recomendacién’,

recomendacions

Todos os pacientes con diagnostico BrS ou sospeita de BrS, deben ser valorados nunha unidade
especializada de cardiopatias familiares e arritmias pediatricas, previo 4 practica deportiva.

En todos os pacientes sintomaticos, con diagndstico ou sospeita de BrS, debe estar restrinxida
a actividade fisica de competicién ata valoracién por unha unidade de cardiopatias familiares e
arritmias pediatricas. Nos pacientes que se considere, poderia ser razoable a practica de actividade
fisica recreativa de intensidade leve, con precaucions™

Evitar os deportes con risco, derivado dunha posible situacion de sincope ou mareo (escalada,
hipica, parapente, etc.). Neste sentido non poderan realizar deporte sen supervision e sempre en

RETS

contorna “segura”™*,

Para os pacientes asintomaticos con xenotipo positivo e fenotipo negativo (portadores de variante
patoxénica pero sen correlacion ECG), permitese a actividade fisica sen restricion, con precaucions*

Nk

e en contorna “segura”™*

Nos pacientes consospeita,sentest de provocaciénoutest negativo, pero previoadesenvolvemento
puberal e familiares de primeiro grao con BrS confirmado, individualizaranse as recomendaciéns
en funcién da unidade de cardiopatias familiares e de acordo coa familia. En calquera caso,
recoméndase precaucions excepto a obrigatoriedade de dispoiiibilidade de desfibrilador externo.

* Precaucions: evitar as drogas que exacerban o BrS nos atletas afectados (http://www.brugadadrugs.org); reposicion de electrolitos/hidratacion e evitar adeshidratacion;
evitar ou tratar a hipertermia por enfermidades febris ou esgotamento por calor relacionada co adestramento ou golpe de calor para atletas con BrS; disponibilidade dun
desfibrilador externo automatico como parte do equipo de seguridade deportiva persoal, no caso de actividade fisica de competicidn; establecemento dun plan de accién
de emerxencia cos funcionarios apropiados do centro escolar ou do equipo.

** Deporte en contorna “segura”: os lugares nos que se realice exercicio fisico deben cumprir unhas condiciéns de seguridade adecuadas e tamén é necesario un plan de
actuacion de emerxencia nas escolas. Incluir ao paciente no Programa alerta escolar do/a neno/a cardidpata do 061.




4.26

Sindrome de QT longo

A sindrome de QT longo (SQTL) conxénito caracterizase por unha prolongacion do intervalo QT e
arritmias ventriculares, fundamentalmente desencadeadas por actividade adrenérxica. A media de
idade da presentacion é de 14 anos. A medida do intervalo QT axustase & frecuencia cardiaca con
varias formulas, sendo a mais usada a de Bazett, denominandose intervalo QT corrixido (QTc). Para o
seu diagnostico aceptanse tres posibilidades:

- Intervalo QTc igual ou maior a 480 msg en varios electrocardiogramas ou ben un score superior a 3
na escala de Schwartz.

- Ser portador dunha mutacién patoxénica, independentemente da duracién do QTc.

- En presenza dun QTc igual ou maior a 460 msg en varios electrocardiogramas, asociado a sincope
inexplicado e en ausencia de causas secundarias que prolonguen o QT.

O estudo xenético identifica unha variante causante da enfermidade no 75% dos casos. Dos 17 xenes
identificados, 0 90% dos casos con xenotipo positivo concéntranse en tres deles (KCNQ1, KCNH2 e
SCN5A). Os subtipos de SQTL agrupanse en tres categorias:

- SQTL autosémico dominante (Romano-Ward, prevalencia 1:2.500), que inclte 11 variantes (SQTL
1-6 e QTL 9-13) e se caracteriza polaprolongaciénilladado intervalo QT. O mais frecuente € o SQTL1.

- SQTL autosémico dominante con manifestacions extracardiacas como o QTL7 (sindrome de
Andersen-Tawil) e 0o QTL8 (sindrome de Timothy).

- SQTL autosémico recesivo (Sindrome Jervell-Lange-Nielsen), que combina un intervalo QT
extremadamente prolongado con xordeira conxénita?®.

estratificacion
dorisco

Ataxaanualde morte subitacardiacaenpacientes nontratadoscon SQTL estimaseentre
00,33 e 00,9%, e a estratificacion do risco realizase de forma individual considerando
tanto parametros clinicos como xenéticos.

Algins factores para destacar son a presenza de historia de eventos cardiacos
(sincopes, episodio previo de MSC), sexo masculino en nenos/as, sexo feminino en
adultos (especialmente en SQTL-2 en presenza de QTLc maior de 500 msg e/ou en 9
meses postparto), algunhas variantes xenéticas especificas e presenza de QTLc maior
de 500 msg, especialmente con signos de inestabilidade eléctrica ou perfil xenético de
alto risco (portador de duas variantes xenéticas, incluidos a Sindrome Jervell-Lange-
Nielsen ou Timothy)1°.

En pacientes con SQTL1, o exercicio € un importante desencadeamento de eventos
arritmoxénicos, especialmente a natacion. Asi mesmo, a mesma relacion identificouse
no SQTL2 co estrés emocional e os estimulos auditivos, mentres que no SQTL3 os
episodios arritmoxénicos son mais frecuentes durante o sono.

Polo tanto, ademais dunha historia clinica dirixida a sintomatoloxia arritmica e familiar
€ necesario unha valoracién por parte dun experto en cardiopatias familiares. Entre as
probas complementarias necesitase estudo xenético, holter e ergometria.
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A ecocardiografia e outros estudos de imaxe cardiacos non son importantes na
estratificacion de risco desta enfermidade, pero normalmente realizase unha
ecocardiografia na valoraciéon inicial, para descartar unha enfermidade estrutural
asociada.

evidencia
cientifica

Nos ultimos 15 anos houbo unha evolucion nas guias de préactica clinica en relacion
coa practica do deporte para os pacientes con SQTL. E indubidable que a estimulacién
simpética é proarritmoxénica e por este motivo, inicialmente, os deportes competitivos
estaban contraindicados nestes pacientes, mesmo cando estaban tratados
adecuadamenteconbetablogueantes. Osestudosretrospectivosposteriores mostraron
unha evolucion mais benigna da esperada en pacientes deportistas diagnosticados de
SQTL (moitos deles portadores de desfibriladores), o que pode explicar unha maior
permisividade nas Ultimas publicacions?”79:80,

As recomendacions da American Heart Association (AHA) para estes pacientes, no seu
documentodoano 2015 paraaelecciéon e descualificacion dos deportistas competitivos
con anomalias cardiovasculares (Task Force 10), son:

- Recoméndase unha valoracion dos deportistas, con sospeita ou diagndstico dunha
canalopatia, por un especialista en ritmo cardiaco ou cardiélogo xenetista, con
suficiente experiencia e cofecemento nestas alteracions.

-+ Nos deportistas sintomaticos, con sospeita ou diagndéstico de SQTL, restrinxense
todos os deportes competitivos ata que se complete unha avaliacién exhaustiva, que
o deportista e a stia familia estean ben informados, que se implemente un programa
de tratamento e que permaneza asintomatico en terapia durante 3 meses.

- Nos deportistas asintomaticos, xenotipo positivo e fenotipo negativo, é razoable
participarentodososdeportescompetitivoscoas medidasde precaucionapropiadas™

- Nos deportistas sintométicos ou con fenotipo electrocardiogréfico illado, pédese
considerar a participacién en deportes de competicion (salvo natacion no SQTL1
sintomético), despois de que se implementen unhas medidas preventivas e de
tratamento institucionais e permanecese asintomatico en terapia durante polo
menos 3 meses”’.

Tamén no ano 2015, publicouse de forma conxunta entre a Sociedad Espafola de
Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas (SECPCC), a Sociedad Esparola de
Cardiologia (SEC) e o Consejo Superior de Deportes (CSD), a Guia clinica de avaliacion
cardiovascular previa d prdctica deportiva en pediatria. Nela, contraindicase a practica do
deporte de competicién nestes pacientes.

Por ultimo, na Guia clinica da European Society of Cardiology (ESC) do ano 2015 para
0 manexo dos pacientes con arritmias ventriculares e prevencién da morte subita,
avalada pola Association for European Paediatric and Congental Cardiology (AEPC), non
se fai referencia a ningunha recomendacion sobre o deporte e o SQTL, salvo evitar a
natacion (SQTL1) e os sons ruidosos (SQTL2) como desencadeamentos de arritmias?o.

Contrasta esta estratexia de manexo co publicado no ano 2005 nun documento de
consenso dos grupos de traballo de rehabilitacion e fisioloxia do exercicio, e do grupo de




enfermidades do miocardio e pericardio da mesma ESC. No devandito documento, as
recomendaciéns eran moito maéis restritivas, contraindicando calquera tipo de deporte
en presenza de SQTL (definido como QTc maior de 440 msg en homes e 460 msg en
mulleres)!?, o que reflicte a evolucion 4 que nos referiamos ao principio.

Hoxe endia, existe acordoenrelaciénaque os pacientes con SQTLdebenevitar apractica
de deporte de competicién. En cambio, as actividades recreativas poden permitirse
sempre que o paciente sexa bo cumpridor do tratamento médico (salvo natacién
habitual e deportes acuaticos, exposicion brusca a auga fria e banarse sen supervision,
especialmente no SQTL tipo 1).

Tamén é pouco recomendable a practica de deportes nos que exista risco de caida
ou traumatismo en caso de sincope ou presincope (como a escalada, carreiras de
vehiculos, etc), aqueles que impliquen aumento importante do ton adrenérxico ou os
desencadeantes potenciais (estimulos auditivos esaxerados especialmente no SQTL

tipo 2)1°,

recomendacions

Os pacientes e as suas familias deben conecer que a practica de actividade fisica pode aumentar o
risco de eventos cardiacos e tomar unha decisién xuizosa coa adecuada informacién.

Cumprir as precaucions* xerais para os pacientes con SQTL.

Evitar a actividade fisica con risco derivado de posible situacion de sincope ou mareo (escalada,
hipica, parapente, etc.). Neste sentido non deberia realizarse actividade fisica sen supervision e en

"%k

contorna “segura”™**.

Contraindicase a actividade fisicade alta intensidade fisica ou emocional en pacientes con diagnéstico
de SQTL. En pacientes con xenotipo positivo e fenotipo negativo con tratamento adecuado,
individualizarase a indicacion de acordo coa unidade de cardiopatias familiares e o propio paciente.

No SQTL tipo 1, evitaranse os deportes acuaticos (nadar ou banarse, mergullo) e mergullarse
bruscamente en auga fria.

No SQTL tipo 2, evitaranse os estimulos auditivos bruscos e as actividades con ruidos bruscos.

* Precaucions: evitar as drogas que alongan o QT (http://www.crediblemeds.org); reposicion de electrolitos/hidratacién e evitar a deshidratacion; evitar esgotamento
por calor relacionada co adestramento ou golpe de calor; disponibilidade dun desfibrilador externo automéatico como parte do equipo de seguridade deportiva persoal en
caso de actividade fisica de competicion; establecemento dun plan de accién de emerxencia cos funcionarios apropiados do centro escolar ou do equipo.

** Deporte en contorna “segura”: os lugares nos que se realice exercicio fisico deben cumprir unhas condiciéns de seguridade adecuadas e tamén é necesario un plan de
actuacion de emerxencia nas escolas. Incluir ao paciente no Programa alerta escolar do/a neno/a cardiépata do 061.
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4.27

Portador de desfibrilador

O desfibrilador automatico implantable (DAI) é un dispositivo capaz de detectar e tratar arritmias
potencialmente mortais, mediante terapias ou descargas programadas especificamente segundo a
patoloxia e o tipo de arritmia que se necesita tratar. A zona de implante pode ser a nivel subclavicular
e tamén en posicion lateral no térax (subcutaneos, sen eléctrodos endovenosos). Asi mesmo, os
DAI poden ter un ou varios eléctrodos (mono ou bicamerais), o cal depende das caracteristicas da
patoloxia e do paciente.

A indicacién de implante pode ser para prevencién primaria ou secundaria de morte subita nos
pacientes con arritmias ventriculares documentadas ou con alto risco de telas debido 4 sta patoloxia.

Os problemas derivados de ser portador de DAl estan en relacion co propio dispositivo (infeccions,
complicaciéns a nivel da bolsa do xerador, rotura de eléctrodos ou disfuncién dos mesmos, limitacién
ou afectacion de accesos venosos) ou coas terapias que se administran (en xeral, maior risco de
descargas inapropiadas naidade pediatrica).

evidencia

cientifica Ainda que é efectivo na prevencion da morte subita, o implante de DAI non exime da
recomendacién de restricién para realizar exercicio segundo a patoloxia subxacente. A
eficacia do DAl para interromper unha arritmia maligna durante o exercicio intenso é
desconecida, e, desde o punto de vista tedrico probablemente non éptimasdt.

Non hai datos cientificos en nenos/as portadores/as de DAI fisicamente activos, que
permitan dar unhas recomendacions sobre o risco/beneficio nestes pacientes mais alé
das que se aplican aos adultos, que tefien tamén unha evidencia baixa.

En deportistas menores de 21 anos existe un rexistro americano no que as descargas
do DAl no contexto de practica deportiva, non tefen secuelas graves e as taxas de
disfuncion do dispositivo son similares as reportadas previamente en pacientes
pediatricos non seleccionados portadores de DAI®2,

As recomendaciéns sobre exercicio recreativo son similares &s realizadas no paciente
portador de marcapasos. En xeral, considerarase non realizar exercicio nas primeiras
6 semanas tralo implante, tendo en conta que é recomendable previamente realizar
unha ergometria convencional. Cando se producen descargas ou terapias do DAI
nun paciente é recomendable interromper a realizacion de exercicio por un periodo
aproximado de 6 semanas, para avaliar a resposta aos cambios na programacion ou o
tratamento médico de forma individualizada®?.

Enxeral, ser portador dun DAl implica non poder realizar deporte de competicién (salvo
aqueles deportes de baixa demanda cardiovascular), pero existen publicaciéns nas que
se observa que hai pacientes que contintan facendo exercicio, pese ao risco que implica,
asesorados polos seus médicos e correctamente informados tanto o deportista como a
familia en cada caso individual®?,




Non existen publicaciéns sobre as recomendacions respecto ao exercicio recreativo,
polo que o mantemento dunha vida fisica activa con intensidade leve ou moderada
realizarase segundo a patoloxia de base do paciente. Nos pacientes con patoloxia
arritmica, particularmente sensibles ao trigger do exercicio, estas recomendacions
deben facerse con precaucion, de forma individualizada e necesitardn de estudos
complementarios para poder dalas con seguridade8?.

recomendacions

Realizar probas previas ao exercicio: radiografia de térax, electrocardiograma, ergometria e as que
dependan da patoloxia que subxace a indicacion de implante de DAI.

Contraindicase a actividade fisica recreativa de alta intensidade e a actividade fisica de competicion.
En funcién da resposta & ergometria, a patoloxia subxacente e as expectativas do paciente,
exhaustivamente informado, poderiase modificar esta indicacién.

Contraindicanse os deportes de contacto fisico directo.

Contraindicanserelativamente as actividades nas que o mareo ou sincope poidan exponer ao paciente
ou a outros a riscos adicionais (caidas ou traumatismos, accidentes de vehiculos, etc.).

Arealizacion de movementos extremos do brazoipsilateral ao dispositivo (en deportes como: voleibol,
baloncesto, tenis, balonman, natacién, ximnasia, ballet, etc.), pode aumentar o risco de disfuncion
de eléctrodo e preferiblemente deben ser evitados, sobre todo nas 6 primeiras semanas despois do
implante.

Ainterferencia electromagnética é rara. Con todo, € importante cofiecer se o paciente ten exposicion
acampos electromagnéticos en relacion coa practica deportiva e, nas revisions, examinarase se existe
deteccion inadecuada por este motivo. Os campos electromagnéticos potentes poden ocasionar
inhibicion de terapias anti-taquicardia, ainda que polo momento non se describiu esta circunstancia
en relacién co exercicio fisico.

O esforzo fisico en xente nova pode provocar taquicardia sinusal, que exceda o nivel de deteccion
programado para a intervenciéon do DAI, o que conduce & descarga inapropiada, coa consecuente
repercusiéon psicoléxica, dor e ansiedade no paciente. Ademais, en determinadas circunstancias,
a descarga inapropiada pode desencadear arritmias ventriculares potencialmente letais. Por este
motivo, € moi importante adecuar a programacioén do dispositivo e recomendar niveis de exercicio
adaptados ao paciente de forma individual.

Determinadas enfermidades estruturais ou arritmoxénicas poden aumentar o risco do paciente para
ter arritmias auriculares, coa posible conducién ventricular rapida en exercicio, o cal aumenta o risco
de descarga inapropiada. Nestes casos, realizaranse recomendacions individualizadas e é posible que
sexa necesario iniciar tratamento médico antiarritmico.
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4.28

Portador de marcapasos

O marcapasos é un dispositivo que permite xerar estimulos eléctricos, que alcanzan o musculo
cardiaco e producen a contraccién do mesmo. Os marcapasos estan formados por un xerador ou pila,
que proporciona a enerxia necesaria para estimular o musculo e un ou dous eléctrodos, que son os
condutores desa enerxia ata o corazén e poden estar situados na auricula e/ou no ventriculo.

Existen diferentes tipos de marcapasos permanentes: epicardicos e endocavitarios, e 4 sla vez estes
poden ser monocamerais ou bicamerais.

No caso dos sistemas epicardicos o xerador adoita estar situado na parte alta do abdome, debaixo do
apéndice xifoide, e nos endocavitarios atépase baixo a clavicula. Os eléctrodos epicardicos estimulan
o corazén desde a stia capa mais externa (epicardio), mentres que os endocavitarios ou endovenosos
fano desde dentro do corazon, apoidndose na stia capa mais interna (endocardio).

Os pacientes portadores de marcapasos realizan un seguimento en consultas especificas onde se
controla a situacion do dispositivo (bateria e eléctrodos), para realizar axustes nos parametros e
detectar problemas que poidan xurdir. Todos os pacientes reciben un informe periédico da situacién
do marcapasos, incluindo o estado da bateria e dos cables do sistema.

Ainda que as indicacions de estimulacién son as mesmas nos nenos/as que nos adultos, existen
algunhas consideracidns especificas para a idade pediatrica:

Os pacientes con cirurxias cardiacas previas, por cardiopatia conxénita ou estrutural, poden ter
sintomas debido a bradicardia ou a perda de sincronia auriculoventricular, con frecuencias cardiacas
adecuadas, o que os diferencia dos/as nenos/as sen cardiopatia estrutural, e este é un factor para ter
en conta.

- Afrecuencia cardiaca no paciente pediatrico varia coa idade.

O implante de eléctrodos endocavitarios é complicado en nenos/as pequenos/as e en pacientes con
anomalias venosas ou enfermidade estrutural ou cirurxias previas, polo que as veces é obrigada a
estimulacién epicardica.

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

estratificacion
dorisco

A dependencia do marcapasos quere dicir que o paciente non ten un ritmo propio

do corazdon para continuar mantendo unha frecuencia cardiaca o suficientemente
adecuada, para non ter repercusiéns no caso de que o sistema falle por un problema no
mesmo. E dicir, se o sistema deixa de estimular por un problema no mesmo é probable
que o paciente poida ter sintomas importantes como mareo, sincope, etc., e poida
requirir dunha intervencion médica inmediata. E importante cofiecer se os pacientes
son dependentes ou non do funcionamento do marcapasos, pois isto € o que implica o
seu maior risco.

Se o paciente non é dependente quere dicir que, en caso de fallar o marcapasos, o/a
neno/a terd un ritmo propio o suficientemente adecuado para tolerar a situacion e
necesitar unha valoraciéon médica pero non co mesmo grao de urxencia, xa que 0s
sintomas poden ser mais leves ou mesmo pasar inadvertidos.




Ademais da consideracién previa, os pacientes con enfermidade cardiaca de base
portadores de marcapasos deben ter en conta as recomendaciéns deportivas relativas
4 devandita patoloxia, asi como as precaucions dirixidas ao paciente portador de
marcapasos.

Realizaranse probas previas & practica do exercicio, cunha periodicidade xeralmente
anual: valoracién clinica e do dispositivo, radiografia de térax, electrocardiograma
e holter. Se presenta cardiopatia estrutural, completarase cunha ecocardiografia, e
opcionalmente cunha ergoespirometria.

evidencia
cientifica

Os portadores de marcapasos deben evitar a préactica de deporte con alto risco de
impacto corporal, polo posible dano doxerador e os eléctrodos (por exemplo: rugby, artes
marciais, etc) ou ulceraciéon da pel, que pode ocorrer tempo despois do traumatismo?8?.

Outros deportes tales como futbol, baloncesto, béisbol, etc., con risco ocasional de
impacto brusco na zona do implante, poden ser permitidos en caso de levar unha
proteccion adecuada. Os movementos ipsilaterais extremos débense evitar durante
polo menos 6 semanas tralo implante de eléctrodos. Os deportes con movementos
pronunciados de brazos (por exemplo: voleibol, baloncesto, tenis, escalada, etc.) poden
aumentar o risco de dano do eléctrodo, polo rozamento a nivel da subclaviag?.

O marcapasos deberase implantar no lado esquerdo ou no dereito, segundo a
dominancia do paciente na sta vida diaria e en relacién coa practica deportiva.

A interferencia electromagnética é infrecuente cos dispositivos actuais. Con todo,
debe avaliarse especificamente en determinadas contornas deportivas nos que exista
equipamento electronico (por exemplo: esgrima). A interferencia pode producir
inhibicion transitoria da estimulacion, o que ten que terse en conta nos pacientes
dependentes do marcapasos. Ademais, os miopotenciais poden xerar inhibicion da
estimulacion, que é mais comun en eléctrodos ou sistemas monopolares e que as veces
pode solucionarse modificando a programaciongt,

recomendacions

Permitida actividade fisica sen limitacion, pero coas seguintes premisas: contraindicanse os deportes
de contactofisicodirecto, evitaranse as actividades conrisco de impacto sen a proteccién adecuada, os
movementos repetitivos coa extremidade ipsilateral ao sistema e os abdominais ou outros exercicios
isométricos que impliquen 4 musculatura abdominal, no caso de dispositivo colocado en abdome.
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Os consellos sobre a actividade fisica son prioritarios en cada visita ao especialista, quen
estimulara ao paciente e os seus coidadores para preguntar as dibidas sobre o nivel de
exercicio arealizar, asicomo proporcionar as recomendacions pertinentes, escritas e/ou
verbais, sobre a actividade fisica®. Ditas recomendacions detallaranse nun informe ou
ficha predeporte, que especifique con claridade o tipo de actividade fisica que se pode
practicar no dmbito escolar. Este informe ou ficha quedara incluido na historia clinica do
paciente e seran os pais ou titores os encargados de trasladalo aos educadores.

A ficha constara dos seguintes apartados:
Datos demograficos.
Data do informe e data recomendada de reavaliacién.
Codificacién da enfermidade e diagnéstico da patoloxia.

En pacientes conrisco importante, activarase a alerta escolar do/a neno/a cardidpata
incorporando as recomendacions oportunas. Marcarase a alerta escolar (si/non), e
en caso necesario, o apartado de deporte en contorna “segura” (os lugares nos que se
realice exercicio fisico deben cumprir unhas condicions de seguridade adecuadas e tamén é
necesario un plan de formacion e actuacion de emerxencia nos centros docentes)

Contraindicaciéns ou limitaciéns relativas.
Exponense alglins exemplos:

- Medidas de postoperatorio inmediato:

Exemplo:

Esternotomia recente: Durante o primeiro mes é preferible que o/a neno/a durma en dectbito
supino ou semisupino apoiado nunha almofada. Débese evitar tirar do brazo, cargar peso ou
empuxar. No centro docente, débense evitar os exercicios sobre as articulacions dos membros
superiores ata pasados tres meses da cirurxia. Ao redor do terceiro mes, poderianse realizar
exercicios ou actividade fisica que implique mobilidade lixeira dos brazos. A partir do cuarto mes,
a consolidacion ésea permite unha actividade normal.

- Medidas de portador de dispositivo:

Exemplo:

No caso de implante dalgun tipo de dispositivo como un marcapasos procurar non forzar
a elevacion dos brazos por encima dos 90 graos durante polo menos 4-6 semanas. De forma
indefinida: Contraindicados deportes nos que predomina o contacto fisico directo. Evitar
actividades con risco de impacto sen a proteccion adecuada. Evitar movementos repetitivos
coa extremidade ipsilateral ao sistema. Evitar abdominais ou outros exercicios isométricos que
impliquen d musculatura abdominal no caso de dispositivo colocado en abdome.

- Medidas de anticoagulacion:

Exemplo:

Deben evitarse actividades nas que poida existir colision ou impacto de forma intencional
derivado do concepto intrinseco do propio deporte.

- Medidas post-cateterismo ou estudo electrofisioloxico (EEF):

Exemplo:

Evitar forzar a flexién ou rotacion da zona de acceso vascular afectada. No caso de implante
de dispositivo percutdneo evitar actividades nas que poida existir colision ou impacto de forma
intencional no térax durante os primeiros é meses despois da intervencion.

103




- QOutras.

- Recomendacions clinicas, axustadas & patoloxia do paciente. Polo menos debe
integrar, tanto para a actividade recreativa como para a de competicion: tipo de
actividade fisica (recreativa/competitivo), grao de intensidade e contraindicaciéns
se as houbese.

- Valores de referencia para a practica de actividade fisica, establecendo uns
pardmetros de frecuencia cardiaca de adestramento, calculada de forma tedrica
ou directamente a través dunha ergoespirometria, tal e como se describiu
anteriormente:

- Frecuencia cardiaca en repouso.
- Frecuencia cardiaca maxima.
- Frecuencia cardiaca de adestramento recomendada.

- En caso de dispofier ergoespirometria: VO, pico, maximo e equivalencia escala de
Borg.

- Observaciéns se as houbese, respecto a calquera dos apartados anteriores ou
calquera asunto que o médico responsable do informe considere relevante.

recordatorio

Cémpre lembrar que os pais ou titores son os garantes e receptores da informacién médica, incluindo as
recomendacions sobre a practica da actividade fisica. As cuestions ou dubidas que poidan xurdir neste respecto,
por parte dos educadores cara ao equipo médico, ou viceversa, deberan de dilucidarse cos pais como vehiculo de
transmisién obrigado.
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Indicadores

A continuacién definense os indicadores para a avaliacion deste programa. Transcorridos seis meses
desde a sua implantacion, realizarase un estudo transversal no que se mediran os indicadores e
posteriormente en funcidn dos resultados obtidos, fixaranse os estandares co obxectivo de mellorar
a calidade do programa.

nome do indicador

Mobilizacion de recursos sanitarios.

numerador Numero de pacientes incluidos no Programa alerta escolar do/a neno/a cardiépata do
061, nos que se mobilizou un recurso sanitario.

denominador  Numero de pacientes incluidos no Programa alerta escolar do/a neno/a cardiépata do

061.
férmula N° pacientes do Programa alerta escolar nos que se mobilizou un recurso sanitario
N° pacientes incluidos no Programa alerta escolar
estandar Valorar establecer un estandar en funcion dos resultados obtidos.

periodicidade Anual

nome do indicador

Formacion en centros docentes

numerador Nuamero de centros docentes con pacientes incluidos no Programa alerta escolar
do/a neno/a cardiépata do 061 nos que se realizou un curso de formacién en
reanimacion cardiopulmonar (RCP) a educadores e/ou nenos/as.

denominador  Numero de centros docentes con pacientes incluidos no Programa alerta escolar do/a
neno/a cardidpata do 061.

férmula N° centros docentes con pacientes no Programa alerta escolar e 1 un curso RCP a educadores e/ou nenos/as

N° centros docentes con pacientes incluidos no Programa alerta escolar

estandar Valorar establecer un estandar en funcion dos resultados obtidos.

periodicidade Anual

n3
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Indicadores

nome do indicador

Recomendacions de actividade fisica.

definicion Namero de informes de actividade fisica realizados no conxunto do Servizo Galego
de Saude, en cada centro hospitalario e por cada profesional.

estandar Valorar establecer un estandar en funcion dos resultados obtidos.

periodicidade Anual

nome do indicador

Inclusion no Programa alerta escolar.

definicion Numero de pacientes incluidos no Programa alerta escolar do/a neno/a cardidpata
do 061, por area sanitaria.

estandar Valorar establecer un estandar en funcion dos resultados obtidos.

periodicidade Anual
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