Criterios homologados y revisados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de referencia
del Sistema Nacional de Salud

33R1. CARDIOPATIAS CONGENITAS EN ADULTOS (CCA)

Esta unidad médico-quirargica debe referirse al conjunto de técnicas, procedimientos y experiencia necesarios para dar respuesta 6ptima al grupo
de pacientes adultos con cardiopatias congenitas (CC).
Las razones fundamentales que justifican la creacién de las Unidades de cardiopatias congénitas del adulto se resumen en:
1. Alta prevalencia: 300- 600 casos por 100.000 habitantes. ¢
2. Gran incremento del nimero de pacientes con CC que van a llegar a la edad adulta durante las préximas décadas, que demanda una
cuidadosa consideracion sobre las nuevas necesidades asistenciales.
3. Complejidad: la fisiologia de ciertas CC previamente reparadas o paliadas puede ser dificil de comprender para el cardiélogo sin
entrenamiento especial en cardiologia pediatrica. Por otro lado, parte de los problemas médicos del adulto se escapan de la Optica de los
cardiologos pediatricos. Al igual que es compleja la valoracion clinica de estos pacientes, también lo es la técnica quirtrgica, requiriendo
cirujanos con amplia experiencia en este tipo de patologias.
4. La ubicacion de estos pacientes en areas de hospitalizacidn, consultas o salas de exploraciones también es complicada. Un ambiente
pediatrico no es adecuado para la asistencia continuada de adultos cada vez mas mayores, pero la mayoria de los servicios de cardiologia
no estan tampoco adaptados para asumir esta demanda. La barrera tradicional entre pediatria y medicina de adultos tiene que romperse
porque se necesitan equipos de trabajo donde colaboren cardi6logos y cirujanos cardiacos con experiencia en pacientes pediatricos y
adultos®.
Las intervenciones sobre las cardiopatias congénitas del adulto, tanto quirdrgicas como percutaneas, van dirigidas a un grupo de patologias que
va en aumento al haber un nimero cada vez mayor de supervivientes de cirugia cardiaca en la infancia que precisan correccion quirdrgica de
secuelas de su cardiopatia, cardiopatia adquirida sobre un corazén con lesion congénita (arritmia, valvulopatia, miocardiopatia, etc.), también hay
lesiones congénitas con manifestacion tardia (Comunicacion interauricular, drenaje andmalo, patologia mitral, etc.) que precisan correccion
quirdrgica. Es un grupo heterogéneo que requiere ser tratado en una unidad especializada pues las técnicas desbordan los conocimientos y
técnicas habituales de una unidad de cirugia cardiaca de adultos. En concreto, van en aumento la insuficiencia pulmonar y dilatacion de
ventriculo derecho en el Fallot operado y el fallo de la cirugia de Fontan. Los procedimientos son diversos: protesis o conductos valvulares,
ablacion de arritmias, cierre de defectos residuales, etc. La mayoria precisan circulacion extracorpdrea y en algunos casos asistencia ventricular
y/o trasplante cardiaco.
Las intervenciones de cardiopatias congénitas del adulto pueden ser*:



- Curativa, si elimina la anormalidad sin dejar secuelas o defectos residuales.
- Reparadora o correctiva, cuando reconstruye o repara los defectos estructurales, pero dejando secuelas y/o lesiones residuales obligadas.
- Paliativa, aliviando los sintomas, pero dejando la anomalia basica estructural sin reparar.
- Trasplantadora, sustituyendo el érgano afecto: corazon, pulmoén o ambos.
- Técnicas mixtas: cateterismo intervencionista y cirugia.
Bajo estas premisas, los pacientes con cardiopatias congénitas podrian requerir una unidad especializada cuando:
- Precisen de una decision terapéutica especialmente compleja que puede ser médica, quirurgica, percutanea, implante de dispositivos o
una combinacion de estas para tratamiento de arritmias complejas, dispositivos de asistencia circulatoria
- Precisen ingreso urgente por problema cardiovascular.
- Haya que realizar cateterismo cardiaco o estudio electrofisioldgico.
- Precisen intervencion cardiovascular quirdrgica o mediante cateterismo terapéutico.
- Precisen cirugia no cardiaca si tienen una cardiopatia congénita compleja.
- Precisen seguimiento en unidades de embarazo de alto riesgo.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgicos de las cardiopatias | Las cardiopatias congenitas son las malformaciones mas frecuentes al nacimiento: 8-10
congénitas en adultos (incidencia y prevalencia). | de cada 1.000 nifios nacen con una malformacion del corazon o grandes vasos y al
menos 6 de cada 1.000 tienen una cardiopatia moderada o grave. Hasta hace poco, sélo
el 50% alcanzaba la edad adulta.

Actualmente, hasta un 90%  de los nifios intervenidos de cardiopatia congénita
alcanzan la edad adulta, por el desarrollo de la cirugia cardiaca y las técnicas
percutaneas. Se estiman en 110.000 el numero actual de adultos con cardiopatia
congénita en Espafia, 250 casos por 100.000 habitantes. ©

En Espafia se intervienen unos 1.500 nifios al afio © lo que supondria 1.300 nifios que
llegan a la edad adulta. De ellos, una minoria requerira reintervencion, pero muchos, si
no todos, requerirdn control médico especializado, multidisciplinar, estudios
electrofisiologicos, intervencionismo y/o hemodinamica.

La poblacién de pacientes adultos con Cardiopatia Congénita incluye en la actualidad a
dos grandes grupos:

a) Cardiopatias con supervivencia natural.




b) Cardiopatias con algun tipo de intervencién terapéutica (cirugia o procedimiento
percutaneo) realizada durante la edad pediatrica.

Aquellos pacientes con CCA mas complejas (20-25%) pueden requerir seguimiento en
una unidad especializada. Un 35-40% podrén ser seguidos posteriormente por su
cardiélogo habitual, pero podrian requerir en el futuro acceso a una consulta
especializada. El resto de los pacientes (un 40%) con lesiones simples o reparadas
necesitarian poco o ningun seguimiento especializado.

El concepto de transicion en la atencion pediatria-adulto es esencial.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia para la
atencion de las cardiopatias congénitas en adultos

» Experiencia del CSUR:

- Actividad:
* Numero de pacientes o procedimientos
que deben realizarse al afio para

garantizar una atencion adecuada de las
cardiopatias congénitas en adultos.

Las patologias y procedimientos que se deben
contabilizar para validar los criterios de
designacion referidos a actividad se incluyen en
el anexo | de esta ficha.

No se contabilizaran los procedimientos
diagnosticos, asi como los procedimientos
relativos a cardiopatias familiares e

hipertension pulmonar compleja.

- 100 pacientes nuevos >14 afios diagnosticados con cardiopatias congeénitas, atendidos
por primera vez en el afio en la Unidad, de media en los ultimos 3 afios.
- 70 procedimientos terapéuticos (intervenciones quirdrgicas e intervencionismo
percutaneo) realizados en pacientes >14 afios con cardiopatias congénitas, en el afio en
la Unidad, de media en los 3 ultimos afios. De las cuales, al menos:
= 35 intervenciones quirtrgicas realizadas en pacientes >14 afios, en el afio en la
Unidad, de media en los 3 Gltimos afios.
= 35 procedimientos de intervencionismo percutaneo realizados en pacientes
>14 afios, en el afio en la Unidad, de media en los 3 ultimos afios.
- El centro tendra un programa de cirugia minimamente invasiva activo en cirugia
cardiaca congénita.
- 500 procedimientos terapéuticos de intervenciones de cirugia cardiaca mayor e
intervencionismo percutaneo (se incluyen implantes de dispositivos de asistencia
circulatoria) en pacientes >14 afios con cardiopatias estructurales, en el afio de la
Unidad, de media en los tltimos 3 afios:
* De estas, al menos 350 intervenciones de cirugia cardiaca mayor® en pacientes




- Otros datos: investigacion en esta materia,
actividad  docente  postgrado,  formacion
continuada, publicaciones, sesiones
multidisciplinares, etc.:

>14 afios con cardiopatias estructurales, realizadas en el afio en la Unidad de

Cirugia Cardiaca, de media en los 3 ultimos afios.
*Se define como cirugia cardiaca mayor a los siguientes procedimientos: todo
procedimiento realizado con cirugia extra corporea (CEC), cirugia coronaria sin
CEC, procedimientos en cardiopatias congénitas sin CEC, pericardiectomias, rotura
de la pared libre ventricular post-infarto intervenida sin CEC, implante de vélvulas
transcatéter por cualquier via de acceso, cirugia de las arritmias con y sin CEC en las
que se abra el pericardio, implante de proétesis vasculares de aorta toracica por via
transcatéter o hibrida, cirugia de tumores cardiacos que requiera la apertura de
pericardio (con y sin CEC), cirugia valvular sin CEC.

- Participacion, autorizada por la Direccion del Centro, en un programa activo de
cardiopatias congenitas infantiles.

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos
docentes acreditados para cardiologia y cirugia cardiovascular.
- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto
de Salud Carlos Il con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos mensuales, que
incluyan todas las Unidades implicadas en la atencién de los pacientes con cardiopatias
congénitas para la toma conjunta de decisiones y coordinacion y planificacion de
tratamientos.
= El CSUR debe garantizar la presentacion de todos los pacientes de la unidad
en sesion clinica multidisciplinar, quedando reflejado en las correspondientes
actas.
= La Unidad recoge en las Historias Clinicas de los pacientes la fecha,
conclusiones y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la
sesion clinica multidisciplinar.




- La Unidad tiene un Programa de formacién continuada en cardiopatias congénitas
para los profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado por la direccion del
centro.
= La Unidad dispone de un Programa de Simulacion activo para la formacion y
entrenamiento continuado, autorizado por la Direccion del Centro, que incluya
la asistencia circulatoria. En éste se sustenta el entrenamiento necesario en
técnicas quirdrgicas e intervencionistas de mayor complejidad y menor
frecuencia.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en cardiopatias congeénitas, autorizado por
la direccidon del centro, dirigido a profesionales sanitarios del propio hospital, de otros
hospitales y de atencion primaria.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en cardiopatias congénitas dirigido a
pacientes y familias, autorizado por la direccion del centro, impartido por personal
médico y de enfermeria (charlas, talleres, jornadas de dialogo,...).

» Recursos especificos del CSUR:

- Recursos humanos necesarios para la
adecuada atencidn de las cardiopatias congénitas
en adultos:

- La Unidad debe estar ubicada en un entorno médico de adultos, coordinada con una
unidad de cardiopatias congénitas infantiles.

- ElI CSUR debe garantizar la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil
pasa a ser adulto, aquellos CSUR que atienden a poblacion adulta deben garantizar la
accesibilidad a la unidad desde cualquier otra unidad pediatrica.

- EI CSUR tendra caracter multidisciplinar y estard formado por una Unidad bésica y
diversas Unidades que colaborardn en la atencién, diagnostico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.

La Unidad basica estara formada, como minimo, por el siguiente personal:

- Un coordinador asistencial, que garantizara la coordinacion de la atencion de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad bésica y el resto de
Unidades que colaboran en la atencion de estos pacientes. El coordinador sera uno de
los miembros de la Unidad.




- Formacion basica de los miembros del
equipo ®:

- Atencidn continuada:
= Equipo quirtrgico localizado las 24 horas, todos los dias del afio, y con
capacidad de intervenir en menos de 2 horas.
» Equipo de cardiologia intervencionista localizado las 24 horas, todos los dias
del afio, y con capacidad de intervenir en menos de 2 horas.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccién del centro, de la actuacion coordinada
de ambos cuando acude a Urgencias un paciente adulto con una cardiopatia
congénita.

- Resto personal de la Unidad:
= 2 cardidlogos, al menos uno con dedicacion preferente a cardiopatias
congeénitas del adulto.
= 2 cirujanos cardiovasculares, con dedicacion total o parcial a cardiopatias
congeénitas del adulto.
= 2 perfusionistas con dedicacion total o parcial.
= Personal de enfermeria, quir6fano y hemodinamica.
* 1 administrativo.
= 1 gestor de casos.

- El coordinador asistencial tendra, al menos, 5 afios de experiencia en la atencion de
pacientes adultos con cardiopatias congénitas.
- Cardiologos con experiencia de:
= 2 afios en la atencion de pacientes cardiologicos pediatricos en un centro con
un programa activo de cirugia e intervencionismo percutaneo.
= 2 afios en la atencion de pacientes adultos con cardiopatias congénitas.
- Cirujanos cardiovasculares con experiencia de 5 afios en cirugia cardiaca y, al menos,
2 afios de experiencia en la atencion de pacientes adultos con cardiopatias congeénitas.
- Equipo de cardiologia intervencionista con experiencia de haber realizado un minimo
de 130 procedimientos en cardiopatias congénitas.
- Perfusionistas con experiencia en cardiopatias congénitas, ECMO vy asistencia




- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencion de las cardiopatias congénitas
en adultos:

circulatoria.
- Personal de enfermeria, quirdéfano y hemodindmica con experiencia en el manejo de
pacientes con cardiopatias congénitas.

- Equipamiento cardiolégico completo:
* Ergometria.
* Consumo de oxigeno.
* Pulsioximetria.
= Holter de arritmias y de presion arterial.
» Desfibriladores.
- Equipamiento habitual de cirugia cardiaca:
* Circulacion extracorpérea.
* Equipo de hipotermia.
= Control de gases, iones y pH.
* Monitorizacion completa.
- Hospitalizacién de adultos:
= Unidad de hospitalizacion, bien en la planta de hospitalizacion de cardiologia
general o como una unidad dedicada a las cardiopatias congénitas del adulto.
= Telemetria en planta de hospitalizacion.
- Consulta especifica de cardiopatia congénita del adulto.
- Sala de hemodinamica de alta gama, recomendado biplana, que incluya:
= Detector plano.
= Con posibilidad de realizar procedimientos hibridos.
= Disponibilidad de ecografo intravascular e intracardiaco (IVUS).
- Ecografo transtoracico, transepicardico y transesofagico intraoperatorio disponible
para todas las edades.
- Aparatos de ecografia de alta gama con estaciones de reconstruccion tridimensional.
- Programa de asistencia circulatoria que incluya:
= ECMO.
= Sistemas de asistencia uni 0 biventricular.




» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios
para la adecuada atencion de las cardiopatias
congénitas en adultos ;

- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a
los pacientes a los recursos de la Unidad mediante via telefonica, email o similar.

- Pagina web de la Unidad con informacién a pacientes y profesionales.

- Disponible comunicacién informatica integrada bidireccional con los hospitales de
origen de los pacientes, que permita el desarrollo de programas en red y de
herramientas de telemedicina para asistencia tutelada a distancia de los pacientes.

El hospital donde estd ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades, que tendran experiencia en la atencion de pacientes adultos con
cardiopatias congénitas:

- Unidad de electrofisiologia con experiencia en el manejo de pacientes con
cardiopatias congénitas, que cuente al menos con un electrofisiélogo con experiencia
en el manejo de arritmias en cardiopatias congénitas, ablacion e implante de
marcapasos Yy desfibriladores.

- Servicio/Unidad de cardiologia.

- Servicio/Unidad de cirugia cardiovascular.

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos con experiencia en ECMO y en el manejo de
pacientes con cardiopatias congeénitas y postoperatorios de cirugia cardiaca

- Servicio/Unidad de anestesia con experiencia en el manejo de cardiopatias congénitas
en todas las edades, particularmente adultos.

- Servicio/Unidad de ginecologia y obstetricia, con experiencia en contracepcion,
embarazo de alto riesgo, ecocardiografia fetal.

- Servicio/Unidad de diagnostico por imagen, con capacidad para realizar estudios de
imagen cardiaca, con al menos RM cardiaca y TC; asi como, un radidlogo y un
cardiélogo con experiencia en cardiopatias congénitas, que deberan realizar e
interpretar todos los estudios de imagen cardiaca.

- Servicio/Unidad de rehabilitacion, con al menos un fisioterapeuta con experiencia en
el manejo de pacientes con cardiopatias congenitas.

- Servicio/Unidad de genética.

- Servicio/Unidad de anatomia patologica con experiencia en cardiopatias congénitas.




- Servicio/Unidad de inmunologia.

- Servicio/Unidad de medicina interna.

- Servicio/Unidad de neumologia.

- Servicio/Unidad de neurologia.

- Servicio/Unidad de endocrinologia.

- Servicio/Unidad de cirugia general.

- Servicio/Unidad de nefrologia.

- Servicio/Unidad de trabajo social.

- Programa, autorizado por la direccion del centro, para el transporte y acomodacion de
los pacientes de alto riesgo, en coordinacién con el Servicio de Urgencias y unidades
de transporte.

- Disponibilidad de un programa de trasplante cardiaco activo y autorizado de acuerdo
con el Real Decreto 1723/2012, de 28 de diciembre, por el que se regulan las
actividades de obtencion, utilizacion clinica y coordinacion territorial de los érganos
humanos destinados al trasplante y se establecen requisitos de calidad y seguridad, que
permita dar respuesta y continuidad a necesidades derivadas del tratamiento de los
pacientes con cardiopatias congénitas complejas (complicaciones o mala evolucién).

» Seguridad del paciente

La seguridad del paciente es uno de los
componentes fundamentales de la gestion de la
calidad. Mas alla de la obligacion de todo
profesional de no hacer dafio con sus
actuaciones, la Unidad debe poner en marcha
iniciativas y estrategias para identificar vy
minimizar los riesgos para los pacientes que son
inherentes a la atencién que realiza:

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificacién inequivoca de las
personas atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de
forma previa al uso de medicamentos de alto riesgo, realizacion de procedimientos
invasivos y pruebas diagndsticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohdlica en el punto de
atencion y personal formado y entrenado en su correcta utilizacion, con objeto de
prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. El Centro realiza
observacion de la higiene de manos con preparados de base alcoholica, siguiendo la
metodologia de la OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a
la asistencia sanitaria.

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificacion de incidentes




relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. EI hospital realiza analisis de
los incidentes, especialmente aquellos con alto riesgo de producir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de bacteriemia por catéter
venoso central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos
0 criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacién mecanica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados
intensivos o criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de prevencion de infeccién urinaria por
catéter (ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificacion de practicas quirargicas seguras
(aplicable en caso de unidades con actividad quirdrgica).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevencion de Ulceras de decubito
(aplicable en caso de que la unidad atienda pacientes de riesgo).

» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

(Tipo de datos que debe contener el sistema de
informacion para permitir el conocimiento de la
actividad y la evaluacién de la calidad de los
servicios prestados)

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, deberé codificar con la CIE.10.ES e
iniciar la recogida de datos del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real
Decreto 69/2015, de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de
Atencion Sanitaria Especializada (RAE-CMBD).

- Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalaria en su totalidad.

- Recomen%lable la participacion de la Unidad en el Registro Europeo “Congenital

Database y en el Registro de la Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica y
Cardiovascular * y en el de Cardiopatias Congénitas la Sociedad Espafiola de
Cardiologia.

- La Unidad dispone de un registro de pacientes adultos con cardiopatia congénita,
que al menos debe contar con:
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- Cddigo de Identificacidn Personal.
- NO historia clinica.
- Fecha nacimiento.
- Sexo.
- Pais de nacimiento.
- Codigo postal y municipio del domicilio habitual del paciente.
- Régimen de financiacion.
- Fecha y hora de inicio de la atencién.
- Fecha y hora de la orden de ingreso.
- Tipo de contacto (Hospitalizacion, Hospitalizacion a domicilio, Hospital de
dia médico, Cirugia ambulatoria, Procedimiento ambulatorio de especial
complejidad, Urgencias).
- Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto sucesivo).
- Procedencia (atencidn primaria; servicios del propio hospital; otros servicios;
servicios de otro hospital/centro sanitario; iniciativa del paciente; emergencias
médicas ajenas a los servicios; centro sociosanitario; orden judicial).
- Circunstancias de la atencién (No programado, Programado).
- Servicio responsable de la atencion.
- Fecha y hora de finalizacién de la atencion.
- Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospital, Alta voluntaria, EXxitus,
Traslado a centro sociosanitario).
- Dispositivo de continuidad asistencial (No precisa, Ingreso en hospitalizacion
en el propio hospital, Hospitalizacion a domicilio, Hospital de dia médico,
Urgencias, Consultas).
- Fecha y hora de intervencion.
- Ingreso en UCI.
- Dias de estancia en UCI.
- Diagnostico principal (CIE 10 ES):
- Tipo de cardiopatia congénita.
- Marcador POA1 del diagnostico principal.
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- Diagnésticos secundarios (CIE 10 ES).
- Marcador POAZ2 de los diagnésticos secundarios.
- Procedimientos realizados en el centro (CIE 10 ES):
- Procedimientos diagnosticos:
Tipo de procedimiento y fecha de realizacion.
- Procedimientos terapéuticos:
Tipo de procedimiento y fecha de realizacion.
- Procedimientos realizados en otros centros (CIE 10 ES).
- Complicaciones (CIE 10 ES).
- Seguimiento del paciente: nuevas cirugias, cateterismos intervencionistas,
visitas, etc.

La unidad debe disponer de los datos precisos que debera remitir a la Secretaria del
Comité de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento
anual de la unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento y resultados
clinicos del CSUR":

Patologias y procedimientos que se
deben contabilizar para obtener los
indicadores (ver anexo al final de la
ficha)

La Unidad, ademas de los datos correspondientes a los criterios de designacion
referidos a actividad, mide los siguientes datos:

- Pacientes >14 afios, con cardiopatias congénitas, reintervenidos en la edad adulta, en
el afio en la Unidad.

- Pacientes >14 afios con cardiopatia congénita, reintervenidos en la edad adulta de
procedimiento de intervencionismo percutaneo, en el afio en la Unidad.

- Cateterismos diagnosticos realizados en pacientes >14 afios, con cardiopatias
congénitas, en el afio en la Unidad.

- Estudios electrofisiologicos realizados en pacientes >14 afios, con cardiopatias
congénitas, en el afio en la Unidad.

- Procedimientos minimamente invasivos realizados en pacientes >14 afios, con
cardiopatias congeénitas en el afio en la Unidad.

- N° de sesiones de actividades de formacion con sistemas de simulacion. (Incluye
todas las sesiones de actividades de formacion con sistemas de simulacion realizadas
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por los facultativos de la Unidad en el afio).

- Pacientes > 14 afios en seguimiento diagnosticados de cardiopatia congénita,
(excluyendo foramen oval permeable y valvulas adrticas biclspides en > 50 afios),
atendidos en el afio en la Unidad.

La Unidad mide los siguientes indicadores:

- Mortalidad hospitalaria* tras cirugia cardiaca en >14 afios con cardiopatias
congénitas (x 100): Pacientes >14 afios con cardiopatias congénitas fallecidos tras
cirugia cardiaca en el afio / Total pacientes >14 afios con cardiopatias congénitas a los
que se ha realizado cirugia cardiaca en el afio.

- Mortalidad hospitalaria* tras cateterismos terapéuticos en >14 afios con cardiopatias
congénitas (x 100): Pacientes >14 afios con cardiopatias congénitas fallecidos tras
cateterismo terapeutico en el afio / Total pacientes >14 afios con cardiopatias
congénitas a los que se ha realizado un cateterismo terapéutico en el afio.

* Mortalidad hospitalaria: Mortalidad dentro de los 30 dias postoperatorios o hasta el
alta hospitalaria cuando la estancia postoperatoria es superior a 30 dias.

& Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital.

® Los estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valorarén, en principio por el Comité de Designacion, en
tanto son validados segln se vaya obteniendo mas informacién de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. de Calidad e Innovacion.
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ANEXO

No se contabilizardn los procedimientos diagnosticos, asi como los procedimientos relativos a cardiopatias familiares e hipertension
pulmonar compleja.

A. CARDIOPATIAS CONGENITAS EN PACIENTES >14 ANOS QUE SE DEBEN CONTABILIZAR PARA VALIDAR LOS
CRITERIOS DE DESIGNACION REFERIDOS A ACTIVIDAD

Cateqoria 1

. Aneurismas: arteria pulmonar, ventriculo derecho

. Ventana aortopulmonar

. CIA: auricula tnica, seno coronario, ostium secundum, seno venoso

. Canal AV: completo, intermedio (transicional), parcial, CIA ostium primum
. Tumor cardiaco

. Cor triatriatum

. Anomalia del origen de las coronarias: adrtico anomalo, pulmonar (incluyendo ALCAPA)
. Ventriculo derecho de doble camara

. Ventriculo derecho de doble salida: tipo TGA, tipo CIV, otros

. Trasplante de corazon

. Insuficiencia mitral congénita

. Conexion venosa pulmonar anémala parcial

. Ductus arterioso persistente

. Foramen oval permeable

. Insuficiencia pulmonar

. Estenosis valvular pulmonar

. Aneurisma del seno de Valsalva

. TGA: con septo integro

. Conexion venosa pulmonar andémala total: supracardiaca, cardiaca

. Insuficiencia y estenosis tricuspideas congénitas, no relacionada con Ebstein
. Insuficiencia de la valvula troncal

. Anillo vascular
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. CIV: cualquier tipo, multiple

Categoria 2

. Aneurisma de ventriculo izquierdo (incluido pseudoaneurisma)

. Hipoplasia del arco aortico

. Insuficiencia adrtica congenita

. Estenosis adrtica congénita, valvular y subvalvular

. Atresia de la valvula adrtica

. Isomerismo auricular: izquierdo, derecho

. Miocarditis

. Coartacion de aorta

. TGA corregida congénitamente

. Anomalia de la arteria coronaria tipo fistula

. Ventriculo izquierdo de doble entrada

. Ventriculo derecho de doble salida tipo Fallot

. Anomalia de Ebstein

. Hipoplasia de cavidades izquierdas, ventriculo izquierdo hipoplasico

. Ventriculoderecho hipoplasico

. Interrupcion de arco adrtico

. Tunel aorta — ventriculo izquierdo

. MAPCA (s) (sin atresia pulmunar- CIV)

. Insuficiencia y estenosis mitral congénita: valvular, subvalvar, paracaidas, anillo mitral supravalvar
. Origen de la arteria pulmonar a partir de la aorta ascendente (hemitruncus)

. Estenosis de la arteria pulmonar (hipoplasia), principal (tronco), rama central, rama periférica

. Arteria pulmonar amputada

. Atresia pulmonar con septo IV integro

. Atresia pulmonar con CIV (incluido Fallot con atresia pulmonar), con CIV y MAPCAS (pseudotruncus)
. Fistula arteriovenosa pulmonar

. Insuficiencia pulmonar y estenosis pulmonar valvular y subvalvar

. Estenosis venosa pulmonar

. Ventriculo Unico: Doble entrada Vi o VD, sindrome de heterotaxia, atresia mitral, atresia tricuspide, con canal AV disbalanceado
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. TGA: con obstruccién tracto de salida, con CIV

. Tetralogia de Fallot: aislada, con canal AV

. Conexion venosa pulmonar andémala total: infracardiaca, mixta

. Estenosis tricuspidea congénita

. Tronco arterioso

. Conexion venosa pulmonar anémala parcial, cimitarra

Cateqgoria 3

. Insuficiencia y estenosis aorticas congénitas valvular y supravalvar
. Cardiopatia congénita con disfuncion miocardica severa

. Anomalia de la arteria coronaria tipo aneurisma

. Tetralogia de Fallot con valvula pulmonar ausente

B. PROCEDIMIENTOS TERAPEUTICOS EN PACIENTES >14 ANOS CON CARDIOPATIAS CONGENITAS QUE SE DEBEN
CONTABILIZAR PARA VALIDAR LOS CRITERIOS DE DESIGNACION REFERIDOS A ACTIVIDAD

B.1 INTERVENCIONISMO PERCUTANEO:
Categoria 1

e Atrioseptostomia con bal6n

e Angioplastia con bal6n

o Tracto de salida de VD (native o cirugia o conducto VD -AP)

o Ramas pulmonares proximales
Biopsia endomiocérdica en >= 10 kg o postrasplante
Cierre con coil de Colaterales arteriales, venovenosas, VCSI,DAP
Cierre con dispositivo de CIA, fenestra, DAP, FOP, colateral venosa
Intervencionismo para retirada de Cuerpo extrafio, Puncion transeptal
Stent:

o Colocacidn en vena sistémica

o Redilatacion de aorta, interatrial, ramas pulmonares, conductos VD-AP, arteria sistémica no aorta, vena sistémica
e Valvuloplastia Pulmonar en > 1 mes

Categoria 2
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Cateterismo intervencionista en las 72 horas post cirugia
Atrioseptostomia dilatacion y stent (no en ventriculo Unico)
Angioplastia con balon

o Aorta

o Arterias pulmonares lobares o proximales a alta presion

o Otras arterias sistémicas

o Fistula sistémica

o Venasistémica
Biopsia < 10 kg
Coil en Fistula sistémica, Fistula coronaria
Dispositivo de cierre de leak en parche
Técnicas intervencionistas como enterectomia, recanalizacion de vasos ocluidos o cerrados por stent
Colocacion de Stent en:

o Aorta u otras arterias sistémicas,

o Intracardiaco auricular,

o Ramas pulmonares

o Tracto de salida de VD (nativo, en conducto de VD a AP o postcirugia sin conducto
Redilatacion de Stent en:

o Arterias pulmonares o

o Venas pulmonares
Valvuloplastia en

o Aorta (>= 1mes),

o Pulmonar (<= 1mes)

o Tricuspide

Cateqgoria 3

Septotomia atrial con bal6n y stent

Angioplastia con balén en ramas pulmonares con dilatacion >= 8ATM o Cutting ballon
Angioplastia con baldn o stent en venas pulmonares

Cierre con dispositivo de
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o leak perivalvular

o CIV
e Técnicas intervencionistas en valvulas atreticas
e Colocacion de stent o redilatacion en:

o Intracardiaco ventricular

o Enshunt sistémicos

o En ductus arterioso
e Valvuloplastia

o Aortica (<1mes)

o Mitral

B.2 PROCEDIMIENTOS TERAPEUTICOS DE LAS ARRITMIAS:
e Procedimientos electrofisiologicos intervencionistas
e Implante de dispositivos: marcapasos, resincronizador, desfibrilador.

B.3 INTERVENCIONES QUIRURGICAS:
e Reparacion biventricular de Hipoplasia de Cavidades Izquierdas
e Procedimiento de Norwood
e Reparacion de TGA corregida congénitamente, Atrial Switch y ASO (Doble Switch)
e Trasplante, corazén y pulmén
e Conducto de insercion del ventriculo derecho a la arteria pulmonar + Tanel intraventricular del ventriculo izquierdo a la neoaorta + Reconstruccion del arco
e Procedimiento de switch arterial y reparacion de la CIV + Reparacion del arco adrtico
e Revision o conversion de Fontan (Re-do Fontan)
e Procedimiento de Ross-Konno
e Ventriculectomia izquierda parcial (cirugia de reduccion de volumen del V1) (Batista)
e Reparacion de estenosis venosa pulmonar
e Procedimiento de switch arterial + Reparacion del arco aértico
e Reparacion de diseccion adrtica
e Operacion de switch arterial (ASO) y reparacion de CIV
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Reparacion de TGA corregida congénitamente, Atrial Switch y Rastelli
Reparacion de TGA corregida congénitamente, cierre de CIV y conducto VI a AP
Reparacion de VI de doble salida

Procedimiento de Konno

Reparacion de atresia pulmonar - CIV - MAPCA (pseudotruncus)

(REV) Reparation a I’ Etage Ventricular

Reparacion de TF y Canal AV

Reparacion del tronco arterioso

Unifocalizacién MAPCA (s)

Reparacion interrupcion del arco adrtico

Septacion ventricular

VD doble salida , reparacion tipo tunel intraventricular

Procedimiento de Ross

Origen andmalo de la arteria coronaria a partir de la arteria pulmonar. reparacion
Reparacion del arco aértico + reparacién de la CIV

Operacion de switch arterial (ASO)

Reparacion de coartacion + CIV

Reparacion de Ebstein

Rastelli

Reemplazo de raiz adrtica, bioprotésico

Reemplazo de raiz aortica, homoinjerto

Procedimiento de Damus-Kaye-Stansel (DKS) (creacién de anastomosis AoP sin reconstruccion del arco)
Reparacion de Tetralogia de Fallot con ausencia de valvula pulmonar

Trasplante Cardiaco

Reparacion 1y 1/2 ventricular

Reparacion de Canal AV completo

Aneurisma, Ventricular, 1zquierdo, Reparacion

Reparacion de TGA corregida congénitamente, cierre de CIV
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Colocacion de conductos, ventriculo a aorta

Fontan, conexion atriopulmonar

Fontan, conexion auriculoventricular

Fontan, TCPC, conducto externo, fenestrado

Fontan, TCPC, conducto externo, no fenestrado

Fontan, TCPC, Tunel lateral, Fenestrado

Fontan, TCPC, Tunel lateral, No fenestrado

Procedimiento de Mustard

Reparacion del origen de la arteria pulmonar a partir de la aorta ascendente (hemitruncus)
Reparacion de sling de la arteria pulmonar

Atresia pulmonar con CIV (incluyendo TOF, PA), reparacion
Atresia pulmonar - CIV - de MAPCA, Reparacion completa de una sola etapa (1 etapa que incluye unifocalizacién pulmonar bilateral + cierre de CIV
+VD a AP)

Embolectomia pulmonar, Embolia pulmonar crénica

Reparacion de DVPA Total

Cierre de valvula, trictspide (exclusion, abordaje univentricular)

Creacion / ampliacion de CIV

CIV, multiple, reparacion

Reparacion de aneurisma aortico

Reemplazo de raiz aértica, mecanico

AP, reconstruccion (plastia), rama, periférico (en o més alla de la bifurcacion hiliar)
Reemplazo de la raiz adrtica, preservacion de la valvula

Senning

Reemplazo de valvula, adrtica , homoinjerto

Reparacion tipo tinel de VI a aorta

Atresia pulmonar - CIV - de MAPCA, Reparacion estado posterior a unifocalizacién incompleta previa (incluye la finalizacién de unifocalizacion pulmonar +
cierre CIV+ VD-AP conexién-con o sin conducto-)

Atresia pulmonar - CIV - de MAPCA, Reparacion, estado posterior a la unifocalizacion completa previa (incluye cierre de CIV + conexién VD a AP [con 0 sin
conducto])
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Reseccion de tumor cardiaco

Aneurisma, Ventricular, Derecha, Reparacién

Aneurisma, arteria pulmonar, reparacién

Cirugia de arritmia - auricular, ablacion quirdrgica

Cirugia de arritmia - ventricular, ablacion quirdrgica
Reparacion de coartacion, termino-terminal extendido
Colocacion de conductos, VI a PA

Reoperacion de conductos

Hemifontan

Estenosis mitral, reparacion del anillo mitral supravalvar
Reparacion de RVP anémalo Parcial con Cimitarra,
Embolectomia pulmonar

Embolectomia pulmonar, Embolia pulmonar aguda
Reparacion de estenosis venosa sistémica

Reparacion de TF, sin ventriculotomia

Reparacion de TF, conducto VD-AP

Reparacion de TF, ventriculotomia, parche transanular
Valvuloplastia Adrtica

Valvuloplastia Mitral

Procedimiento de switch auricular (sin Mustard, sin Senning)
Reparacion de coartacion, injerto de interposicién

AP, reconstruccion (plastia), rama, central (dentro de la bifurcacidn hiliar)
Anastomosis cavopulmonar bidireccional bilateral (Glenn bidireccional bilateral)
Bypass de arteria coronaria

Colocacién de conductos VD a AP

Seno de Valsalva, reparacién de aneurisma

Reparacion de TF, ventriculotomia, parche no transanular
Reemplazo de valvula, Mitral
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Reemplazo de valvula, tricispide

Fenestracion del tabique ventricular

Abordaje hibrido, colocacion de dispositivo transcatéter transcardiaco
Procedimiento de swicth auricular (Mustard o Senning

Anastomosis cavopulmonar bidireccional (Glenn bidireccional)
Reparacion del arco adrtico

Reparacion de la conexidn venosa sistémica anémala

Reparacion de VD de doble camara

Glenn (anastomosis cavopulmonar unidireccional (Glenn unidireccional)
Oclusion MAPCA (s)

Dispositivo de asistencia cardiaca derecha / izquierda

Unifocalizacion MAPCA (s) (completo)

Reemplazo de valvula, adrtica, bioprotésica

Reemplazo de valvula, adrtica , mecénica

Valvuloplastia Tricuspide

Valvuloplastia, valvula troncal

Unifocalizacién MAPCA (s) (incompleto)

Reparacion de cor triatriatum

Shunt, sistémico a pulmonar, central (desde la aorta o la arteria pulmonar principal)
Procedimiento RVOT

Reemplazo de valvula pulmonar

Estenosis adrtica, subvalvular, reparacion

Shunt, sistémico a pulmonar, derivacion de Blalock-Taussig modificada (BTS M)
Reparacion de ventana AP

Reparacion de coartacion, termino-terminal

Procedimiento ECMO

Reparacion de coartacion, aortoplastia con parche

Reparacion de coartacion, colgajo subclavia



Banding AP

Debnding de AP

AP, reconstruccion (plastia), principal (tronco)

Escision de valvula, trictspide (sin reemplazo)
Reemplazo de valvula, valvula Truncal

Reparacion de anillos vasculares

Reparacion de CIV, parche

Reparacion de CIV, cierre primario

Fontan, TCPC, conducto intra / extracardiaco, fenestrado
Fontan, TCPC, conducto intra / extracardiaco, no fenestrado
Unifocalizacién MAPCA (s) (unilateral)

Valvuloplastia Pulmonar

Estenosis adrtica, supravalvar, reparacion

Creacion / ampliacién de CIA

Reparacion de Canal AV intermedio (transicional)
Fenestracion del tabique auricular

Ligadura, arteria pulmonar

Reparacion de RVP anémalo Parcial

Shunt, sistémico a pulmonar, central (derivacion de la aorta), derivacion central con una conexién de extremo a lado entre la arteria pulmonar principal
seccionada y el lado de la aorta ascendente (es decir, derivacion de Mee)

Aortopexia

Reparacion de Canal AV parcial (incompleto)

Ligadura de fistula de arteria coronaria

Implante de DAI

Procedimiento DAI

Ligadura, conducto torécico

CIA, Auricula comin (Auricula tnica), Septacion

Conexidn de vena hepética a vena acigos, injerto de interposicion
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Shunt, ligadura y takedown

Operacion de Kawashima (conexion cavopulmonar superior en el contexto de una VVCI interrumpida con continuacion acigos)
Operacion de Kawashima (conexion cavopulmonar superior en el contexto de una VCI interrumpida con continuacion acigos)
Cierre parcial de CIA

Reparacion de CIA, parche

Reparacion de CIA, cierre primario

Cierre de la fenestracion auricular

Conexidn de vena hepética a vena acigos, Directa

Implante de marcapasos, permanente

Cierre de DAP, quirargico

FOP, cierre primario

Abordaje hibrido, dilatacion transcardiaca con balén
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