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RESUM

Les Cardiopaties Congenites son les malformacions congénites més frequents. En
molts casos comporten una greu repercussio clinica i el seu diagnostic i tractament
sovint és complex . Els progressos medics i quirargics han permes la supervivéencia
d’aquests malalts, el que ha creat I'existéncia d’'una cada vegada més nombrosa
poblacid, que malgrat fer una vida d'acceptable qualitat, requerira la planificacié d'una
atencio, complexa i multidisciplinar, per una patologia que ens és nova i encara no ben
coneguda. Conscients d’aixo, I’Administracié, dins del Programa Director de I'Atenci6 a
les Malalties Cardiovasculars, constitui un grup de treball amb I'objectiu d’estudiar i
establir unes directrius per 'atenci6 al llarg de tota la vida d’aquesta patologia a
Catalunya

El grup de treball ha intentat estudiar, per mitja d’enquestes i un treball de camp, la
situacid actual a Catalunya en l'atencié d’aquesta patologia, estudiant la carrega
assistencial i els recursos humans i d'utillatge i avaluant-la en les diferents franges
d’edat i en cada una de les regions sanitaries de Catalunya.

L'objectiu d’aquest article és donar a coneixer als professionals implicats I'esforg de
I’Administracio per a la planificacié coherent d’aquest problema i la interpretacio que,
amb I'ajut d’'un consell assessor, n’ha fet aquest grup de treball, aixi com les directrius
recomanades, basades en I'atencié centrada en el pacient, adrecada a les persones
de totes les edats, fent una planificacié d’intervencio, en I'época prenatal, neonatal,
pediatrica i adulta, contemplant les vessants preventiva, assistencial, social, docent i
de recerca i organitzada en una xarxa de diferents nivells assistencials per cada una
de les regions sanitaries de Catalunya, amb clars centres de referéncia.
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1. INTRODUCCIO

Les cardiopaties congénites son el resultat de trastorns de I'embriogénesi cardiaca que
es reflecteixen en anomalies estructurals del cor, que solen debutar clinicament a
I'edat neonatal o pediatrica, si bé, en alguns casos, ho fan durant la vida adulta. El fet
de patir una cardiopatia congénita comporta una série de repercussions mediques,
quirdrgiques, personals i socials que es manifesten al llarg de tota la vida.

En els ultims anys, degut als avencos en els mitjans diagnostics, és possible en molts
casos la deteccid del defecte abans del naixement. També, i com a resultat dels
progressos terapéutics, tant médics com quirdrgics, avui en dia, és probable que els
malalts amb una Cardiopatia Congénita (CC) arribin a I'edat adulta Viure amb una CC
pot comportar problemes clinics, que requereixin seguiment i actuacions médiques i
quirdrgiques, i limitacions en la vida quotidiana, amb repercussions sobre el lleure,
I'aprenentatge, el treball i la societat (1-5).

Per a l'atencid regular d’aquestes patologies es crearen a Espanya dues Unitats
anomenades de “Cardiologia Pediatrica”, a carrec de professionals pioners i
entusiastes del camp de la Pediatria i de la Cardiologia, coincidint amb la posada en
funcionament dels Hospitals Infantils d’atenci6 publica La Paz de Madrid (1965) i Vall
d’Hebron de Barcelona (1967). En I'any 2004, en la publicacié d’'un registre, fet des de
la Sociedad Espafiola de Cardiologia Pediatrica, sobre recursos y activitats de la
Cardiologia Pediatrica a Espanya es fa esment de 38 Centres (vuit a Catalunya) on
s'atenen malalts pediatrics amb Cardiopatia Congénita(1).

Actualment, cal contemplar la planificacié de I'atencié a les cardiopaties congeénites,
des de I'época prenatal fins al llarg de tota la vida i, com en tota accié medica, atenent
la vessant preventiva, assistencial, social, docent i de recerca.

Conscients d’aixo, I'’Administracié, dins del Programa Director de I'Atencié a les
Malalties Cardiovasculars (Decret 28/2006), va crear un apartat dedicat les Cardiopaties
Congeénites. A tal fi, 'Administracié va nomenar un responsable entre els experts en
aquesta patologia, qui va crear un grup de treball i va escollir un consell assessor,
amb l'objectiu d'estudiar la situacié actual d'atenci6 a Catalunya i establir unes
directrius.

Amb aquest escrit el grup de treball vol fer difusié d’aquestes dades, que creiem
reflecteixen el present i les intencions de futur en l'atencié d’aquesta patologia a
Catalunya.

2. MAGNITUD DEL PROBLEMA

La incidéncia de cardiopaties congénites es xifra en un 0,8 % dels nascuts vius.
El pla es va comencar a elaborar I'any 2006, i basats en les dades de I'any previ, a
Catalunya havien nascut 637 nens amb cardiopatia congenita.

Considerant el manteniment de la natalitat actual i tenint en compte una mortalitat
aproximada del 5% dels nascuts amb cardiopaties congénites (1,2, 6,7,8,9), es calcula
gue a Catalunya viuen uns 9.700 malalts amb cardiopatia congénita, de menys de 16
anys, repartits en les diferents regions sanitaries.

S’estima que el 85 % dels nens nascuts amb una cardiopatia congénita estan arribant
a I'edat adulta (2,3,6, 10-16). Un estudi fet I'any 2000 als EEUU, xifra I'existéncia de
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787.800 malalts adults amb CC (10). Extrapolant aquestes dades a la poblacio
espanyola, es pot considerar que a Espanya hi ha més de 100.000 malalts afectats de
cardiopatia congénita de més de 16 anys i a Catalunya uns 19.600 .

Sumant les poblacions de nens i adults, a Catalunya hi ha 29.300 persones amb CC |,
en funcid de la seva poblacid, s’estima que aquesta xifra s'incrementara en 550 nous
casos cada any.

3. SITUACIO ACTUAL DE L’ATENCIO A LES CC A CATALUNYA

El coneixement de la situacié actual s’ha obtingut per mitja d’enquestes enviades a 65
centres hospitalaris de la xarxa publica catalana, particularment elaborades segons
anessin adrecades a les Unitats de Cardiologia General, als Serveis de Pediatria, o als
dos centres del pais reconeguts de nivell lll en I'atencié de les CC. L’objectiu de les
enquestes era coneixer I'atencié destinada a les cardiopaties congenites (a nivell de
carrega assistencial, grau de complexitat de la malaltia, del diagnostic i del seu
tractament), aixi com els recursos humans i d'utillatge i les caracteristiques de
I'Hospital i la seva area de influencia.

De les enquestes enviades, van accedir a complimentar-les 36 Unitats de Cardiologia,
31 Unitats de Pediatria i els 2 Hospitals pediatrics de referéncia en Cardiologia
Pediatrica (CP). Les enquestes es completaren amb un treball de camp. Creiem que
sbén representatives de totes les Regions Sanitaries i de tots els nivells assistencials i
assumim que son Utils per conéixer la situacié actual de la CP al nostre pais.

Enquestes a les Unitats de Cardiologia General

Els 36 centres col-laboradors s’han catalogat en diferents nivells, segons si presten
assistencia en cardiologia clinica (nivell 1), clinica i hemodinamica (nivell Il) o clinica,
hemodinamica i cirurgia cardiaca (nivell Ill). Seguint aquests criteris, vint-i-sis poden
ser catalogats en nivell I, cinc en nivell Il'i cinc en nivell 111,

En el total d’'aquests centres treballen 232 cardidlegs d'staff i anualment s’enregistren
191.868 visites, 25.636 altes, 15.384 estudis hemodinamics i 1.435 estudis
electrofisiologics.

Enquestes als Serveis de Pediatria
Dels Serveis de Pediatria han col-laborat 31 centres.

S’ha considerat que s’atenia a les CC en Unitats de Cardiologia Pediatrica, quan el
nombre de visites i ecocardiografies fetes anualment, en raé d’aquesta patologia, era
superior a 100, independentment del nivell d'assisténcia pediatrica. Segons aquest
criteri, hi ha 10 Unitats de Cardiologia Pediatrica on s’atenen, de manera regular, els
pacients amb CC.

L'atencio6 a les CC s’ha catalogat en diferents nivells: de nivell I, si I'atencié es déna de
forma regular pero, en unitats ubicades en Hospitals on no hi ha UCI neonatal ni
formacié MIR de Pediatria, i de nivell Il si disposen d’'UCI neonatal i docéncia MIR de
Pediatria. Seguint aquest criteri, dues Unitats s’han catalogat de nivell | i vuit de nivell
Il
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Enquestes als dos centres reconeguts de nivell Ill en I'atenci6 de les CC

Dos centres es van considerar de nivell 1ll en Cardiologia Pediatrica perque a més
d’atencié clinica, disposaven d’ecocardiografia transtoracica, transesofagica i prenatal,
electrofisiologia, RNM, terapia intervencionista i cirurgia cardiaca.

L'atencié en aquests Hospitals (24h x 365 dies), és duta a terme per cardiolegs,
pediatres i cirurgians amb expertesa i dedicacido exclusiva a l'atencid d'aquesta
patologia. Disposen de cirurgia cardiaca, aixi com de cardidlegs especialitzats en
I'estudi hemodinamic i procediments intervencionistes de les CC. Tota aquesta feina té
el suport de professionals d’infermeria i auxiliars, especialitzats en I'atencié d’aquesta
patologia en l'edat pediatrica. Aixi mateix, compta amb el suport de les Unitats de
Cures Intensives que disposen d’avencos tecnics adequats. Un d’aquests Centres de
Nivell 11l (H.Vall d’'Hebroén) disposa de trasplantament cardiac i pulmonar, déna atencié
(encara que no de forma institucionalitzada) a les CC de I'edat adulta i disposa d’'una
Unitat d’embaras d’alt risc per a dones amb CC.

Explotacié de dades

Cal destacar que cap Unitat de Cardiologia declara atendre, de manera habitual,
pacients pediatrics amb cardiopaties congeénites. Pel que fa a I'atencié a les CC en
pacients de més de 16 anys (CC de 'adult), tots els centres, excepte I'Hospital de Sant
Pau, declaren atendre-les només en casos aillats i de manera esporadica, constituint
respectivament un 0,67% i 2,15% de les visites a Consultes Externes, un 0,05% i
0,88% dels ingressos, un 0% i un 0,08% dels estudis hemodinamics i un 1,2% i 2,4%
dels estudis electrofisiologics. Només es comptabilitza la realitzacio de 67
intervencions quirdrgiques, totes elles en adults i la majoria en CC simples.

Considerant tots els centres que donen atencié a les CP (I, Il i lll), es fan 22.459
visites, 1.218 ingressos i 12.744 ecocardiografies anuals. En els dos centres de nivell
lll, es realitzen anualment unes 400 intervencions quirdrgiques de CC en l'edat
pediatrica.

Les Unitats de CP de nivell Il compten amb un total de 13 metges, no tots amb
dedicacio exclusiva a la CP, ni en jornada completa (plantilla equivalent a 10,5
metges). Els dos centres de nivell Il comptabilitzen 11 professionals.

De les enquestes rebudes de les Unitats de Cardiologia i dels Serveis de Pediatria se’n
poden extreure diverses dades entre les que podriem destacar les segiients:

1- Actualment el seguiment dels pacients amb CC no esta estandarditzat per
edats. Algunes Unitats de Cardiologia Pediatrica fan un seguiment dels malalts
fins I'edat adulta.

2- En l'actualitat a Catalunya hi ha:

» Dues Unitats de Cardiologia Pediatrica de nivell I:
e H. de Calella (Calella-Blanes)
e H. Verge de la Cinta (Tortosa).

» Vuit Unitats de Cardiologia Pediatrica de Nivell Il:
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3-

e L’ Hospital Arnau de Vilanova de Lleida que atén i és referent de les
poblacions de la Noguera, la Segarra, el Pla d'Urgell, I'Urgell, les
Garrigues, i el Segria.

e L’'Hospital Joan XXIIl de Tarragona que atén i és referent de les
poblacions del Tarragones i Baix Penedeés.

e L'Hospital de Reus que atén i és referent de les comarques del Baix
Camp, el Priorat, la Ribera d’Ebre, la Terra Alta, I'Alt Camp i la Conca de
Barbera.

e L’Hospital Parc Tauli de Sabadell que atén i és referent de la poblacié del
Valles Occidental, zona de Sabadell.

o L’Hospital de Terrassa que atén i és referent de la demarcacié del Vallés
Occidental, zona de Terrassa.

e L’Hospital de Granollers que atén i és referent de la poblacié del Valles
Oriental.

o L’Hospital Can Ruti de Badalona que atén i és referent de la poblacié del
Maresme i Badalona.

e L’Hospital Dr. Josep Trueta que atén i és referent de I'Alt Emporda, el
baix Emporda, la Garrotxa, El Pla de L'Estany, La Selva, el Ripollés i el
Girones.

Dues Unitats de Cardiologia Pediatrica de nivell llI:
e H. Vall dHebrén
e H. Sant Joan de Déu.

Hi ha dues regions (Alt Pirineus - Aran i Catalunya Central) que no disposen de
cap centre on es presti una atencio reglada a les CC.

Aquestes dues regions i les altres arees sanitaries sense Unitats Il de
referéncia (Area Metropolitana de Barcelona, Alt Penedés, Garraf i Baix
Llobregat), deriven els pacients directament als Hospitals de Nivell Ill, que son,
a més, centre de referéncia per la propia Atencié Primaria de Barcelona i
referents d’'altres Comunitats Autonomes i d’'altres paisos.

Al Barcelonés i a I'Area Metropolitana de Barcelona hi ha 19.959 malalts amb
CC, considerant adults i nens. Si la seva atencié la repartissim entre totes les
Unitats Il i 11l de CP, cada metge seria responsable de 1.174 pacients.

A les Comarques Gironines i a I'ambit de Ponent hi ha, respectivament, 2737 i
1359 pacients amb CC, amb un Unic professional expert en cada una
d’aquestes arees. Al Camp de Tarragona i a les Terres de I'Ebre hi ha 3668
pacients amb CC amb tres professionals experts. L’Alt Pirineus-Vall d’Aran,
amb 184 pacients, i la Catalunya Central, amb 2036 pacients, no disposen de
cap professional expert .

Considerant I'ecocardiografia com una eina basica pel diagnostic i seguiment
d’aquest tipus de patologia, cal remarcar que en les 12 Unitats de CP es fan
un total de 12.744 ecocardiografies pediatriques per any. En els 7 centres que
tenen ecocardiograf compartit amb I'equip de Cardiologia d’adults es fan 4.294
estudis/any, i en els 5 centres que disposen d’equips propis (VH, SJD, Tauli,
Granollers i Reus) 8.450 exploracions.

L'ecografia fetal es realitza esporadicament en set centres i de forma habitual

en tres (HVH, HSJD-H.Clinic, H. Parc Tauli) amb un total de 985
ecocardiografies fetals a I'any.
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8- Des de la Unitat de CP de la Vall d’'Hebrén es déna atencié médica, quirdrgica i
intervencionista per cateter a les cardiopaties congénites de I'edat adulta i, es
coordina la Unitat d’'embaras d’alt risc de dones amb cardiopatia congénita.

9- La Unitat de CP de la Vall d’Hebron compta amb una Unitat de Trasplantament
cardiopulmonar per CC en I'edat pediatrica.

10- A totes les Unitats de Cardiologia pediatrica de nivell 1l es pot monitoritzar
'ECG en registre Holter i totes comparteixen aquest recurs amb les Unitats de
Cardiologia d’adults.

11-Cap centre de nivell 1l disposa de laboratori d’estudis funcionals amb
ergometria propia. Tots sobn compartits amb Cardiologia d’adults.

12- La relacio dels Hospitals Pediatrics amb les Unitats de referencia de nivell 1l o
[l es realitza, majoritariament, per telefon (77%), per correu electronic (19%), i
nomeés 2 Hospitals (Trueta i VH) mantenen contacte a temps real a través de
telemedicina.

13- Quan s’analitzen de manera detallada els fluxos, es confirma que les Unitats de
nivell 1l situades a les rodalies de I'area metropolitana de Barcelona tenen una
poblacié de referencia aproximada de 400.000 habitants i que els de fora
d’aquesta area atenen poblacions de més de 600.000 habitants.

14- Cada un dels dos Hospitals de nivell lll és referent, sense un circuit oficialment
establert, d’una poblacio pediatrica equivalent.

Es pot concloure que:

e Hi ha 12 Unitats de Cardiologia Pediatrica considerant com a tals, totes les
que fan més de 100 visites i més de 100 ecocardiografies /any.

e La CP és una matéria atesa, perd amb recursos escassos tant d'utillatge com
humans.

e La distribucié geografica de les Unitats de CP de nivell Il no cobreix algunes
arees, que son, o molt poblades i properes a Barcelona, o molt distants i poc
poblades.

¢ ElI nombre global de pacients per metge és elevat, considerant la complexitat
de la patologia.

e Les Unitats de nivell Il estan assumint tasques que correspondria fer-les a
Unitats de nivell I, fet que consumeix recursos optimitzables.

e L’atenci6 a les CC de 'adult no esta atesa oficialment, tot i que es fa a nivell lll,
en Unitats de Cardiologia Pediatrica no reconegudes ni dotades
adequadament.

e Cal millorar la connexid i la comunicacié entre els diferents Hospitals, afavorint
circuits assistencials, de formacio, de docencia i de recerca.
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4.- ACTUACIONS NECESSARIES PER UNA ATENCIO OPTIMA A LA POBLACIO
AFECTA DE CARDIOPATIES CONGENITES A CATALUNYA.

4.1. En I'area preventiva

La intervenci6 preventiva es proposa a diferents nivells: educacio sanitaria ja en I'edat
pediatrica dels factors de risc cardiovascular, disminucié de teratdgens ambientals,
farmacologics i infecciosos, consell preconcepcional adrecat a persones amb
antecedents familiars de cardiopatia congénita..

Per promoure aquesta intervencié preventiva, cal augmentar la sensibilitzacié del
personal d’Atencié Primaria (Medicina de Familia i Comunitaria, Pediatria i Obstetricia)
sobre aquests temes. Les Unitats de nivell Il i Ill de CP haurien de contemplar la
participacié del seu personal sanitari en programes de Salut Publica.

S’haurien d’establir circuits entre els diferents Hospitals, els centres de diagnostic
prenatal i les Unitats de Cardiologia fetal ubicades als centres de nivell I, per realitzar
un correcte seguiment i intervencionisme fetal quan calgui. També s’ha d’establir una
classificacié de les patologies per tal de determinar el lloc de naixement del nado,
basat en la patologia i en les necessitats assistencials perinatals.

4.2. En I'area assistencial

Per raons funcionals cal diferenciar entre I'edat pediatrica i I'edat adulta.
4.2.1. Atencio a les Cardiopaties Congeénites en |’edat Pediatrica
4.2.1.1. Nivell |

En el primer nivell d’atencié s’ha de garantir el cribatge de les cardiopaties congénites i
dels problemes cardiacs en l'edat pediatrica, derivant els pacients als nivells de
referéncia que correspongui per tal de ser diagnosticats i tractats adequadament.

L’assistencia en aquest nivell s’ha de dur a terme pels pediatres d’atencié primaria i
dels hospitals que conformen I'equip pediatric territorial.

Davant la necessitat d’orientacié diagnostica urgent, el trasllat es fara al centre de
referéncia de nivell I, quan el pacient estigui estable, i directament al centre de nivell
lll, quan estigui inestable o es diagnostiqui una cardiopatia que requereixi tractament
urgent. En aquest dltim cas caldra transport medicalitzat.

4.2.1.2 Nivell I

En les unitats de cardiologia pediatrica de segon nivell s’ha de poder garantir el
diagnostic i el tractament médic de les cardiopaties congénites. Quan el pacient
requereixi intervencionisme per catéter o per cirurgia, s’haura de traslladar al centre de
referéncia de nivell 1ll, en el temps i les condicions adequades. Han de disposar de
diagnostic prenatal, d’'unitat de cures intensives neonatals i de material adient per
mantenir estabilitzat ventilatdria i hemodinamicament el pacient de debut critic, fins el
seu trasllat medicalitzat a la Unitat de nivell 1lI.
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Quan el diagnostic prenatal orienti a la necessitat d’intervencionisme postnatal
immediat, es derivara la dona gestant al centre de referéncia per tal de realitzar tant
I'estudi cardiologic fetal com el seguiment i el control de I'embaras, aixi com la
planificacié de I'actuacioé al naixement.

Les unitats de segon nivell han d'estar capacitades per portar el control i seguiment
dels malalts un cop fetes les actuacions terapéutiques a la unitat de referéncia de nivell
lll, amb la qual s’hauria de mantenir un estret contacte assistencial i de formacié
continuada.

Han d'estar dotades amb els pediatres i/o cardiolegs experts en cardiopaties
congeénites necessaris per atendre els pacients ingressats i els que fan seguiment
ambulatori a consultes externes.

e Les Unitats de CP de nivell Il que ja funcionen actualment a Catalunya sén
adequades, tant per la seva localitzacid, com pel nombre de poblacié al que
donen servei. Per tant, sobre la base del funcionament actual, creiem que han
de ser mantingudes com a Unitats de Nivell I, perd per tal que compleixin els
requeriments necessaris d'assisténcia, caldra dotar-les de professionals
adequats (un minim de dos) i completar la infrastructura necessaria.

Analitzant la poblacié d’arreu de Catalunya, hi ha zones territorials sense cap centre de
nivell Il. Sén les regions sanitaries de L'Alt Pirineus i Aran, Catalunya Central, I'Alt
Penedes, el Baix Llobregat i el Garraf. Creiem, doncs que esta justificada la creacio
d’'unitats de nivell Il en aquestes zones:

e La Regi6 de la Catalunya Central, amb una poblacié de 487.337 habitants
justifica i fa necessaria la creaci6 d’'una Unitat de Cardiologia Pediatrica de
Nivell 1l, que per raons de comunicaci6, creiem que s’hauria d'ubicar a
Manresa. També hauria de ser referent per la comarca de la Cerdanya, donada
la bona comunicacié que manté amb aquesta.

o La Regi6 de I'Alt Pirineus i Aran, que té una poblacié de 70.470 habitants, no
justifica la creaci6 d’'una Unitat de Nivell Il, pel que s’aconsella que, excepte la
la Cerdanya, aquestes comarques tinguin de referent la Unitat de CP de nivell
Il ubicada a I'Hospital Arnau de Vilanova, de Lleida.

e En les comarques del Baix Llobregat, I' Alt Penedés i el Garraf (area sud de
I'ambit metropolita) s’hauria de crear una nova Unitat de nivell II.

4.2.1.3 Nivell Il

Per tal de garantir un nivell optim d’assistencia, cal concentrar les actuacions
diagnostiques i terapéutiques complexes en unitats de cardiologia pediatrica d’alta
especialitzacié (nivell III). Aguestes han de tenir capacitat per realitzar exploracions
diagnostiques invasives, cateterisme terapéutic i cirurgia cardiaca. L'equip medic i
quirargic ha d’estar format per pediatres, cardidlegs i cirurgians cardiacs, experts en
cardiopaties congénites, conjuntament amb neonatolegs, pediatres generals i experts
en altres especialitats de suport (perfusionistes, anestesiolegs, psicolegs, etc.),
infermeres i treballadors socials (17). En cas d’existir més d’'una Unitat de nivell 1ll, una
d’elles ha de disposar de trasplantament cardiac i pulmonar en I'edat pediatrica
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Seguint I'experiéncia d’altres paisos, es recomana un centre de nivell lll per cada 4-6
milions d’habitants, o per cada 30.000 naixements/any (18). També ha quedat
suficientment provat que la qualitat dels resultats quirdrgics esta directament
relacionada amb el nombre de intervencions/cirurgia /any, amb un index d’excel-léncia
que ve determinat per la realitzacié de 250 intervencions quirlrgiques per centre i any,
i 125 intervencions per cirurgia i any (17, 19-29). Per aquest motiu, el nostre grup de
treball aconsella concentrar aquesta activitat en un nombre reduit de centres de nivell
Il .

Actualment, a Catalunya, hi ha dues Unitats d’assisténcia a nivell Il (Hospital St. Joan
de Déu i Hospital Vall d’'Hebroén). Valorant la poblacio total de Catalunya, seria gairebé
suficient una anica Unitat de nivell Ill, perd estaria infradimensionada pel milié de
persones que excedeix la xifra maxima aconsellada (1 Unitat de nivell Il per cada 4 a
6 milions d’habitants). Valorant el nombre de naixements esta clarament justificada
I'existéncia de dues Unitats de nivell 11l (1 per cada.30.000 naixements/any).

Els avantatges de tenir una Unica Unitat vindrien donats per I'elevat nombre de malalts
tractats, el que possibilitaria una concentracié de recursos i permetria assolir unes,
més que acceptables ratios d’excel-lencia (150-250 intervencions quirdrgiques/any,
amb un minim de 100 IQ per cirurgia i any). Els inconvenients serien la falta d’estimul
de la competéncia, la infradimensié ja esmentada i la impossibilitat per part del malalt
d’escaollir el centre, segons les seves preferéncies.

Donat que els estandards obtinguts fins ara en I'atencié de nivell Il sén prou
acceptables, aquest grup de treball s'inclina per mantenir la situacié actual,
recomanant un treball en estreta col-laboracié, compartint protocols i, si s’escau,
personal. Només un dels dos centres ha de disposar de programa de trasplantament
cardiac i pulmonar per cardiopaties congenites.

Donat que la poblacié global de manera espontania i sense circuit oficial establert, pot
arribar a cada un dels dos Hospitals de nivell 1ll, creiem que es podria determinar un
circuit de referéncia, segons dos models diferents:

a) en funcié de la patologia, repartint i centralitzant les patologies cardiaques en
ra6 del grau d'excel-léncia de cada Unitat

b) en funcié del Pla territorial Sanitari

Pensem que la primera d'aquestes dues opcions té més inconvenients que
avantatges: canvi de centre de referéncia i de metge responsable, canvis de pautes
d’actuaci6 i de derivacid entre els centres, manca de competéncia, excés
d’especialitzacio, i alteraci6 de la formacié dels professionals en el periode
d'aprenentatge. Com avantatge considerem un major domini técnic d'algunes
patologies molt concretes, amb millors ratios d’excel-léncia per patologia, a expenses
de la pérdua de coneixements i habilitats per la resta de malalties.

Agquest grup de treball s'inclina per establir una distribuci6 territorial. Aquesta
sistematica permet mantenir la relaci6 metge malalt, garantir una formacié completa
dins el programa docent, i conservar la possibilitat de consulta d’'una segona opinié
meédica dins de la mateixa Comunitat Autonoma.

En qualsevol cas, cal respectar el seguiment dels pacients ja controlats i la decisi6 dels

pacients, o dels seus pares, d'escollir el centre de derivacié fent Us de la lliure eleccio
de metge.
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Aquestes Unitats han de poder garantir els standards establerts per les Societats
Cientifiques (30-34) respecte als laboratoris d’hemodinamica, electrofisiologia i a
I'estudi per la imatge (ecocardiografia, TAC, RNM i Medicina Nuclear)

L'’Administraci6 ha de garantir el suport especific medic i técnic que permeti un
funcionament, agil i operatiu, en régim d’atencié continuada. Per aquest motiu cal
incrementar el nombre de recursos humans (medics, d’infermeria i de personal técnic
especific) i d'utillatge, adequats a la carrega preventiva, assistencial, docent i de
recerca que suporten.

El grup de trasplantament cardiopulmonar en CC, establert a 'Hospital Vall d’'Hebron,
no ha de duplicar-se, perd s’ha d'optimitzar per ser el referent per Catalunya en
aguesta necessitat.

Aquestes Unitats han de garantir un programa docent, establint la rotaci6 MIR de
pediatria, cardiologia, cirurgia pediatrica i cirurgia cardiaca, a fi d'assegurar la docéncia
en aquestes especialitats, garantir la continuitat generacional i afavorir un suport
constant a I'assisténcia.

Actualment, la xarxa de comunicacié on-line amb telemedicina és molt limitada. Només
s’estableix regularment entre I'Hospital Trueta de Girona i I'Hospital Vall d’'Hebron.
Creiem que s’hauria d’establir una Unica xarxa catalana que facilités la comunicacio i
l'intercanvi d’'informacié en temps real de les exploracions i processos dels pacients,
assegurant la comunicacié assistencial i docent entre totes les unitats referents (35)

4.2.2. Atenci6 a les Cardiopaties Congeénites en |I'edat Adulta

Els avencos en el diagnostic i tractament de les cardiopaties congénites ha permeés un
increment significatiu de la poblacié adulta afecta de CC (2,3,6,10-16). Actualment
representa, a nivell de Catalunya I'existencia d’'uns 19.600 pacients, poblacié que es
preveu que s’'incrementi en uns 500 malalts anuals. Alguns requereixen
reintervencions complexes, presenten o tenen risc de presentar trastorns del ritme,
complicacions en el curs de I'embaras i una major repercussio en la patologia cardiaca
adquirida. Cal tenir en compte, que a part de les dificultats que comporta viure amb
una malaltia cronica des del naixement, aquests pacients tenen també dificultats
socials importants (integracié en el moén social, dificultat per I'accés al treball, a les
assegurances, als credits, etc.), Per tot aix0, per a I'atenci6 integral d’aquests pacients
es requereix I'estreta col-laboracié d’'un equip multidisciplinari (pneumolegs, obstetres,
ginecolegs, radiolegs, anestesiolegs, odontolegs, psicolegs, rehabilitadors, treballadors
socials, etc.) conjuntament amb [l'equip de cardidlegs, cirurgians cardiacs i
hemodinamistes experts en CC.

L'atenci6 d'aquests pacients s’hauria d'organitzar a nivell de les Unitats de
Cardiopaties Congeénites de I'Adult (UCCA) correctament estratificades en tres nivells.
S’estima que un 25% d’aquests malalts hauria de seguir un control especialitzat de per
vida en Unitats de nivell 11l i I'altre 75% podrien ser atesos per experts en CC ubicats
en Unitats de nivell Il o I. (2-6,10-15, 36-39)

4.2.2.1 UCCAs de nivell |
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El cribatge de les cardiopaties congénites de I'adult encara no diagnosticades i el
seguiment de les cardiopaties congénites simples (intervingudes o no), correspon a
I'ambit d’Atenci6 primaria i a I'atencié especialitzada de suport.

A Catalunya no creiem justificada la creacié d’aquestes Unitats, ja que l'atencié en
aquest nivell queda garantida pels Cardidlegs d’Atencié Primaria, perd s’haurien
d’establir els mecanismes per tal que aquests professionals tinguessin garantida la
possibilitat de consulta i derivacié als centres de referéncia de nivell Il o Ill, per circuits
clarament establerts, aixi com garantir el seu accés a la formacié continuada en
aquesta patologia.

4.2.2.2. UCCAs de nivell Il

En els hospitals de referéncia, amb Servei de Cardiologia, es fara el diagnadstic de les
CC de debut clinic en I'edat adulta, aixi com el seguiment ambulatori i el tractament
medic d’adults amb complicacions de CC complexes (operades o no), amb defectes
residuals simples.

L’assistencia en aquest nivell correspon a cardiolegs amb coneixements i grau
d’expertesa suficient en CC i s’ha d’'ubicar dins dels Serveis de Cardiologia existents
arreu del pais, escollits en funcié de la seva distribucié geografica i dotaci6. S’ha de
contemplar la necessitat de tenir en el mateix Hospital, o en la seva proximitat, una
Unitat de Cardiologia Pediatrica de nivell Il, a fi de garantir un fluit traspas de malalts i
coneixements, assegurant la continuitat del seguiment i el tractament.. S’ha de garantir
un contacte permanent (telemedicina i formacié presencial) amb la Unitat de nivell 111,

Actualment no existeix, oficialment, cap Unitat d’aquestes caracteristiques, tot i que
alguns Hospitals ja han comencat a treballar en aquest sentit. Caldria contemplar la
necessitat d’'un nombre d’Unitats equivalent a les de Cardiologia Pediatrica de nivell Il.

Es tasca de I'administracié la promocio i creacié d’aquestes Unitats, aixi com la
provisié dels corresponents recursos, humans i d'utillatge, afavorint, la formacio i
promocié dels professionals ja existents.

4.2.2.3 UCCAs de nivell 1l

Les unitats d’alta especialitzacié han de garantir el diagnostic i tractament médic de les
cardiopaties congénites de l'adult i les seves complicacions, les intervencions i
reintervencions quirdrgiqgues que calguin i els mitjans diagnostics o terapéutics
sofisticats o d’alta especialitzacié que es precisin . A més del tractament convencional,
han d’estar en condicions per poder oferir un programa de trasplantament cardiac i
pulmonar.

Aquestes unitats han de poder garantir la realitzacié habitual d’hemodinamica
intervencionista, electrofisiologia, estudis d'imatge (Eco, RNM, TAC) i cirurgia cardiaca
de procediments complexos, amb les corresponents unitats de recuperacio
postquirdrgica. Han d’estar dotades amb el nombre suficient de cardidlegs experts en
CC de I'adult, cardidlegs experts en el tractament i ablacié de les aritmies en les CC de
I'adult i cirurgians experts en CC i en la seva evolucid i tractament en I'edat adulta.

Actualment a Catalunya no hi ha cap Unitat reconeguda oficialment per aquesta
assisténcia. Seguint I'experiéncia d’'altres paisos, recomanem la creacié d'una Unitat
per cada 6 a 8 milions d’habitants (10, 11, 13-16), el que correspondria a una Unitat
Unica a Catalunya.
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Per tal de garantir el seu bon funcionament i aprofitar els recursos existents, aquesta
UCCA s’ha de crear dins del context d’'un Hospital Universitari de Cardiologia de nivell
[ll, que garanteixi el contacte amb una Unitat de Cardiologia Pediatrica de nivell I, una
Unitat de Pneumologia i Hipertensié Pulmonar, una Unitat de Trasplantament Cardio-
pulmonar en CC i una Unitat d’'Embaras d’alt risc. D’aquesta manera, també podra
mantenir una estreta relacié amb altres disciplines médiques i quirdrgiques.

Donada la llarga tradicié historica de I'Hospital Vall d’'Hebron en I'atencié medica i
quirurgica de la patologia cardiaca congénita, amb un important nombre de malalts ja
adults que, malgrat la falta d’'una estructura oficialment establerta, segueix controlant i
tractant, seria raonable ubicar la UCCA de nivell lll de Catalunya en aquest Hospital,
dotant-la dels recursos i utillatge necessaris. Aquest hospital ja disposa d’'una Unitat
d’embaras d’alt risc, amb especial dedicacio per les dones embarassades amb CC i
d’'una Unitat d’Hipertensié pulmonar i de trasplantament pulmonar amb autoritzacié pel
trasplantament cardiac en CC. Fins ara, I'Hospital de Sant Pau ha compartit amb
I'Hospital Vall d’Hebron l'atencié i la referéncia cientifica i assistencial d’aquesta
patologia en adults. Creiem, doncs, que en la creacié d’aquesta Unitat s’han de sumar
els recursos i coneixements ja existents d’ambdues institucions.

4.3. En I'area social

Actualment a Catalunya hi ha quatre associacions de pares i malalts afectes d’aquesta
patologia (AACIC, ASAC, Batec i Corazones Atendidos). L’Administracid ha de
potenciar i recolzar les associacions de malalts i pares, que tenen com a funcié
divulgar l'existéncia d’aquesta patologia i treballar per la resoluci6 de les seves
repercussions en I'aprenentatge, el lleure i I'ambit laboral, social i juridic.

Des de les Unitats de Cardiologia Pediatrica i les UCCAs s’ha de contemplar el
recolzament cientific d’aquestes associacions i la formacié i monitoritzacié de
Voluntaris per l'acompanyament de malalts ingressats, la facilitacié dels circuits
assistencials i el suport social.

4.4. Docéncia

Les propostes de les Societats Cientifiques espanyoles contemplen la formacié en
aquesta especialitat al llarg de 6 o 7 anys (pediatria 4+2, cardiologia 5+2). Dins el
programa MIR de Pediatria i de Cardiologia s’hauria de contemplar un temps de
formacio especific per aquesta patologia i tenir en compte directament el pla docent
en aquesta especialitat de la Comunitat Europea. (39-47)

L’Administracié ha de facilitar, i després exigir, la tasca docent dels professionals dels
hospitals de referéncia, aixi com contemplar l'accés a la formacié continuada en
aguesta nova patologia pels professionals de I'area d'influéncia.

4.5, Recerca.

En I'actualitat, la pressio assistencial de les Unitats dificulta la dedicacié necessaria per
aconseguir els objectius de recerca amb la disciplina i el rigor que requereixen.

Cal el suport, la infrastructura i la dotacié humana necessaris per realitzar:
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Registres de patologies i tractaments

Recerca i investigacio clinica

Estudi de marcadors de normalitat i de risc.

Control de la terapia farmacoldgica en cardiopaties congénites durant I'edat

pediatrica i en I'adult

Investigacié de técniques quirdrgiques i nous materials.

¢ Investigacié i models d’'obtencié de teixits i estructures mitjancant cel-lules amb
potencial de diferenciacié

e Models experimentals animals que permetin avaluar les terapies i les
consequéncies del tractament invasiu en I'época fetal

e Models experimentals en animals evolutius, de tractament anatomic i/o

fisiologic a les diferents edats.

Cal l'organitzaci6 d'una xarxa que permeti la creaci6 duna base de dades
centralitzada a la que hi tinguin accés, tant en la seva confeccié, com en I'explotacio
dels recursos, les diferents Unitats compromeses en I'estudi i tractament d’aquesta
patologia. Cal dotar les Unitats de nivell Il amb laboratoris d’experimentacié basica
animal. S’ha d'afavorir la integracié a les xarxes del Pla de recerca i innovacié de
Catalunya (PRI) dins del marc de les Unitats de R+D i altres Institucions publiques de
recerca.

Consell Assessor: Dr. Rafel Masia (Responsable del Programa Director de I'Atencio
a les Malalties Cardiovasculars), Dr. Ricard del Alcazar, Dra. Rosa Collell, Dr. Josep
M2 Girona, Dr Arturo Gogalves, Dr. Jaume lIglesies (Societat Catalana de Pediatria),
Dr.Miguel Rissech, Dra. Maria Teresa Subirana, Dra. Pilar Tornos (Societat Catalana
de Cardiologia),
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