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1. Introducción 

 

Las cardiopaơas congénitas (CC) son las malformaciones congénitas más frecuentes, con 
una incidencia aproximada de un 0,8% de los nacidos vivos. La irrupción del bypass 
cardiopulmonar durante las décadas de los años 1950-1960 supuso un cambio radical en el 
pronósƟco de estos enfermos que, hasta entonces, estaban condenados a morir (Wernovsky G. 
Cardiol Young. 2012; 22 (6): 813- 22. 2). El posterior desarrollo de las diferentes técnicas 
quirúrgicas y los avances en la cardiología pediátrica han permiƟdo que actualmente más del 
90% de los niños nacidos con una CC puedan llegar a la edad adulta (Moons P, et al. CirculaƟon. 
2010; 122 (22): 2264-72. 3). 

La consecuencia lógica de todos estos logros es la aparición de una nueva, creciente y 
heterogénea población de adultos con CC. La mayoría son pacientes con CC reparadas en la 
infancia, pero, debido la amplia difusión de las nuevas técnicas de imagen, cada vez se detectan 
más CC durante la edad adulta que han pasado desapercibidas durante la infancia. Una revisión 
sistemáƟca publicada el 2012 cifraba en 3000 / millón de habitantes la prevalencia actual de 
adultos con CC en los países desarrollados (van der Bom T, et al. Am Heart J. 2012; 164 (4): 568-
75). Más recientemente, Marelli et al. (Marelli A. CirculaƟon. 2014;130(9):749–56) calculaban 
para la provincia de Quebec una prevalencia de 12.6 adultos con CC por mil habitantes, de tal 
forma que en estos momentos la población adulta con CC ya excede en número la de pacientes 
pediátricos (66% vs 34%). Con estos datos, en España esƟmamos que actualmente existe una 
población de entre 115.000 y 230.000 adultos con cardiopaơas congénitas.   

La atención de estos pacientes supone un reto para la cardiología actual. En una proporción 
importante de casos, los pacientes con CC sobreviven con corazones reparados que presentan 
lesiones residuales de diversa consideración. La fisiología de su cardiopaơa de base a menudo se 
ha visto modificada por una o varias actuaciones quirúrgicas o intervencionistas que, en función 
de los resultados y la experiencia acumulada, han ido cambiando también con el Ɵempo. El 
resultado de todo esto es una población de pacientes extraordinariamente heterogénea con 
unas manifestaciones clínicas y unas complicaciones derivadas de innovadoras e imaginaƟvas 
herramientas terapéuƟcas que todavía no somos capaces de anƟcipar en su totalidad y que se 
van mostrando medida que la población va envejeciendo. 

La existencia de una población de adultos con CC ha sido posible gracias a una 
extraordinaria inversión de esfuerzos por parte del sistema sanitario que, siguiendo una 
planificación coherente, justa y equitaƟva, debe asumir esta realidad para poder seguir velando 
por la atención integral de estos pacientes. Una atención que debe hacerse, como queda patente 
en las recomendaciones de las sociedades cienơficas internacionales, en unidades especializadas 
que den una cobertura mulƟdisciplinaria y mulƟnivel. 

El Registro Español de Cardiopaơas Congénitas (RECC) es un proyecto desarrollado desde la 
Sección de Cardiología Pediátrica y Cardiopaơas Congénitas de la Sociedad Española de 
Cardiología (SEC) que Ɵene por objeƟvo principal conocer, en base a un número limitado de 
variables, la epidemiología de las cardiopaơas congénitas en nuestro país, así como de la 
distribución geográfica las unidades de cardiología especializadas en el manejo de estos 
pacientes. El propósito úlƟmo del RECC es recoger la información del global de las cardiopaơas  
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congénitas (en todos los estratos de edad), pero la fase inicial del proyecto en la cual nos 
encontramos, se centra en la población de pacientes adultos.  

Los objeƟvos secundarios del registro son: 

-Servir de plataforma para estudios dirigidos a poblaciones específicas de pacientes en cuyo 
caso se amplía el conjunto de variables recogidas.  

-Servir de base de datos para uso interno de cada centro parƟcipante.  
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2. Centros parƟcipantes 

 

La inclusión de pacientes en el Registro Español de Cardiopaơas Congénitas (RECC) se 
inició en el año 2018, registrándose el primer paciente el 15 de diciembre de ese mismo 
año. En todos los casos se obƟene el correspondiente consenƟmiento informado, 
garanƟzando el cumplimiento de los estándares éƟcos y regulatorios. 

En la actualidad, un total de 32 centros nacionales parƟcipan acƟvamente en el registro, 
incluyendo pacientes adultos con cardiopaơas congénitas (Figura 1 y Tabla 1). De estos, 
el 74% de los pacientes han sido incluidos desde centros CSUR (Centros, Servicios y 
Unidades de Referencia del Sistema Nacional de Salud), lo que pone de manifiesto el 
papel central de estas unidades especializadas en el manejo de esta población compleja 
(Figura 2). 

Este elevado grado de parƟcipación de centros de referencia sugiere una adecuada 
estructuración asistencial, con concentración de casos en unidades de alta 
especialización, lo que podría traducirse en una mayor calidad en la recogida de datos y 
en la atención clínica. No obstante, la inclusión de pacientes procedentes de centros no 
CSUR resulta igualmente fundamental, ya que aporta una visión más representaƟva y 
cercana a la prácƟca clínica real, permiƟendo esƟmar con mayor precisión la prevalencia 
y el espectro completo de la enfermedad en la población general. 

 

 

Fig 1. Mapa de los centros parƟcipantes en el registro. 
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Tabla 1: Centros acƟvos en el Registro. 
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Fig 2. Distribución de los centros parƟcipantes en el registro según criterio CSUR. 

 

3. Resultados  
 

El número total de pacientes incluidos en el registro a fecha 24 de marzo de 2026 asciende 
a 18.032, en comparación con los 14.721 pacientes registrados en octubre de 2023, lo que 
representa un incremento relaƟvo del 19,4% (Figura 3). Este crecimiento cuanƟtaƟvo confirma 
la progresiva expansión del registro y su consolidación como herramienta de referencia en el 
ámbito nacional. 

Este aumento no solo refleja una mayor implicación de los centros parƟcipantes, sino también 
una mejora en los circuitos de derivación y en la coordinación entre niveles asistenciales, 
facilitando la idenƟficación de pacientes previamente no registrados. Asimismo, es probable que 
este crecimiento esté influido por una mayor sensibilización de los profesionales sanitarios 
respecto a la importancia del registro, así como por el desarrollo de unidades específicas de 
cardiopaơas congénitas del adulto. 

Desde una perspecƟva epidemiológica, la ampliación de la cohorte permite una caracterización 
más robusta y representaƟva de la población, incrementando la validez externa de los resultados 
y favoreciendo el análisis de subgrupos clínicos menos frecuentes. Además, el seguimiento 
longitudinal de un mayor número de pacientes contribuirá a mejorar la comprensión de la 
historia natural de estas enfermedades y de sus complicaciones a largo plazo. 
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Fig 3. Incremento de los pacientes incluidos en el registro. 

 

 

 

3.1 Variables demográficas 

La cohorte analizada presenta una edad media de 34,18 ± 16,2 años y una distribución 
por sexo prácƟcamente equilibrada: el 52% son varones, con una edad media de 32,91 ± 15,8 
años, y el 48% mujeres, con una edad media de 35,53 ± 16,6 años. 

Estos hallazgos son concordantes con los descritos en registros internacionales, como el registro 
nacional de los Países Bajos (CONCOR, Van der Velde et al. European Journal of Epidemiology 
2005; 20: 549–557), que muestra una distribución por sexo idénƟca (52% hombres, 48% 
mujeres) y una edad media de 34 ± 12,9 años. Esta similitud refuerza la validez externa y la 
representaƟvidad de los datos del RECC (Figura 3). 
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Figura 3: Distribución de los pacientes por sexo. 

 

 

3.2 Variables clínicas. 

La Figura 4 muestra el momento del diagnósƟco de la cardiopaơa congénita, 
observándose que más del 25% de los casos son diagnosƟcados en la edad adulta, lo que 
pone de manifiesto la persistencia de formas clínicas no detectadas en etapas precoces 
o de presentación tardía. 

En cuanto a la asociación con síndromes genéƟcos, éstos se idenƟficaron en el 10,3% de 
los pacientes, siendo el síndrome de Down el más prevalente, representando 
aproximadamente el 50% de los casos con alteraciones genéƟcas y el 4,8% del total de 
la cohorte (Figura 5). 

 

 

9287; 52%
8733; 48%

Masculino
Femenino



                                                                                   

9 
 

 

 

Figura 4: Momento en el que se realizó el diagnósƟco. 

 

 

 

 

Figura 5: Síndromes genéƟcos, expresada en porcentaje. 
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Las anomalías que afectan a las válvulas aórƟca y pulmonar, así como a los grandes vasos, 
consƟtuyen el grupo diagnósƟco más prevalente dentro de la cohorte analizada (Figura 6), 
reflejando el peso de las lesiones valvulares y de tractos de salida en la población adulta con 
cardiopaơas congénitas. 

Entre las cardiopaơas específicas, la comunicación interauricular (15%) y la tetralogía 
de Fallot (14%) se posicionan como las enƟdades más frecuentes dentro del grupo de 
cardiopaơas complejas. A conƟnuación, en orden de prevalencia, se sitúan la comunicación 
interventricular (12%), la coartación de aorta (11%), la válvula aórƟca bicúspide (11%), la 
estenosis valvular pulmonar (7%), los canales auriculoventriculares (7%) y la d-transposición 
de grandes vasos (7%) (Figura 7). 

La comparación con el registro nacional de los Países Bajos (CONCOR) (Figura 8) muestra 
una distribución globalmente similar en cuanto a las cardiopaơas más prevalentes.  

Resulta especialmente relevante la alta representación de cardiopaơas complejas en el 
registro, destacando la d-transposición de grandes vasos (7%), los corazones univentriculares 
(4%) y las cc-transposiciones de grandes vasos (2%). Este hallazgo podría estar relacionado con 
el papel de los centros de referencia en la atención y seguimiento de pacientes con mayor 
complejidad anatómica y clínica, lo que favorece su inclusión en el registro. 

Además, se idenƟfican otras enƟdades menos frecuentes, pero clínicamente relevantes, 
como las anomalías de las venas pulmonares (2,5%), la estenosis subaórƟca (2,3%), la anomalía 
de Ebstein (1,7%) y las anomalías coronarias (0,9%). La inclusión de estas patologías contribuye 
a una caracterización más completa del espectro de cardiopaơas congénitas en la edad adulta. 

 

 

Figura 6: Distribución de las principales cardiopaơas congénitas en grupos diagnósƟcos. 

 

 

11,8

2,8

13,4

10,7

24

32,5

2,8

2

0 5 10 15 20 25 30 35

Posición y conexión

Grandes venas

Aurículas/septo auricular

Válvulas AV / defecto AV

Ventrículos/septo ventricular

Válvulas VA y grandes arterias

Coronarias / ductus

Otras / no especificadas



                                                                                   

11 
 

 

 

 

Figura 7: Distribución de las principales cardiopaơas congénitas (diagnósƟco principal) 
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Figura 8: Distribución de las principales cardiopaơas congénitas en el registro nacional de Países 
Bajos (Concor: Van der Velde et al. European Journal of Epidemiology 2005; 20: 549–557) 

 

 

La mayoría de los pacientes se encuentran en clase funcional I de la NYHA (Figura 9), lo 
que sugiere una buena situación clínica global en el momento de la evaluación. 

No obstante, este hallazgo contrasta con la elevada complejidad estructural observada, con un 
45% de los pacientes clasificados como de complejidad anatómica moderada y un 18% como 
de alta complejidad. 

Este aparente desacople entre el estado funcional y la complejidad anatómica sugiere que, pese 
a una situación clínica aparentemente favorable, existe una anomalía estructural relevante con 
implicaciones potenciales en la evolución de la enfermedad, lo que refuerza la necesidad de un 
seguimiento estrecho y conƟnuado a largo plazo. 
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Figura 9: Clase funcional (Escala NYHA: New York Heart AssociaƟon) 

 

 

3.3 Mortalidad. 

 Se han registrado 377 fallecimientos en el periodo analizado. Dado que el RECC incluye 
exclusivamente pacientes que han otorgado consenƟmiento informado, la mortalidad reportada 
refleja únicamente los eventos ocurridos desde el inicio del registro en 2018. 

La insuficiencia cardiaca consƟtuye la principal causa de muerte (36%), seguida de la muerte 
súbita (18%) y la mortalidad perioperatoria (19%) (Figura 10). 

El análisis comparaƟvo entre disƟntos periodos (Figura 11), que incluye datos históricos del 
registro nacional alemán, evidencia una tendencia creciente y sostenida de la insuficiencia 
cardiaca como causa predominante de mortalidad, en contraste con una estabilización o 
descenso relaƟvo de la muerte súbita. Este patrón sugiere un cambio progresivo en el perfil de 
riesgo de esta población a lo largo del Ɵempo. 

Este cambio en la distribución de las causas de muerte es coherente con el envejecimiento 
progresivo de la cohorte y la mayor supervivencia de pacientes con cardiopaơas congénitas 
complejas, lo que condiciona la aparición de complicaciones tardías, parƟcularmente la 
insuficiencia cardiaca. En este contexto, estos hallazgos ponen de relieve la necesidad de 
estrategias específicas de prevención, detección precoz y manejo de la insuficiencia cardiaca 
en este grupo de pacientes. 
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Figura 10: Distribución de las causas de muerte. 
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Figura 11: Representación comparaƟva de las causas de muerte según el período analizado 
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4. Conclusiones  

 

El Registro Español de Cardiopaơas Congénitas (RECC) confirma su consolidación como una 
herramienta clave para la caracterización epidemiológica y clínica de los pacientes adultos con 
cardiopaơas congénitas en España, evidenciada por el crecimiento sostenido en el número de 
pacientes incluidos y la amplia parƟcipación de centros a nivel nacional. 

Los datos muestran una población joven con distribución por sexo equilibrada. A pesar de que 
la mayoría se encuentran en una situación funcional favorable, persiste una elevada complejidad 
anatómica, lo que pone de manifiesto la necesidad de un seguimiento especializado y 
conƟnuado a largo plazo. 

La distribución diagnósƟca observada es consistente con la descrita en registros internacionales, 
aunque destaca una mayor representación de cardiopaơas complejas, probablemente 
relacionada con el papel de los centros de referencia. No obstante, la inclusión de pacientes 
procedentes de centros no CSUR resulta esencial para garanƟzar una visión más representaƟva 
de la prácƟca clínica real y mejorar la esƟmación de la prevalencia de la enfermedad. 

En cuanto a la mortalidad, se evidencia un cambio en el perfil de las causas de muerte, con un 
claro predominio de la insuficiencia cardiaca, en contraste con la reducción relaƟva de la muerte 
súbita. Este hallazgo, en línea con la evolución natural de la cohorte, subraya la necesidad de 
desarrollar estrategias específicas orientadas a la prevención y manejo de la insuficiencia 
cardiaca en esta población. 

En conjunto, estos resultados refuerzan el papel del RECC como una herramienta estratégica no 
solo para la invesƟgación clínica, sino también para la planificación sanitaria y la opƟmización 
del modelo asistencial en cardiopaơas congénitas del adulto. 
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