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CONOCER LA INCIDENCIA DE UNA CARDIOPATIA CON-
GENITA CIANOGENA COMD ES LA ATRESIA TRICUSPI-
DEA EN LA POBLACION PEDIATRICA DEL SERVICIO -
DE CARDIOPEDIATRIA DEL HOSPITAL GENFRAL DEL -
CENTRO MEDICO "“LA RAZA“ EN LGS ULTIMOS 7 --—
aflos.
COMPARAR ESTA INCIDENCIA COM LOS CRUPQS ENCON
TRADOS EN LOS DIFERENTES HOSPITALES PEDIATRI-
cos.

AGRUPAR LOS PACIENTES DENTRO DE LA NUEVA CLA-
SIFICACION DE ATRESIA TRICUSPIDEA REALIZADA —
EN 1983,

CONOCER LAS COMPLICACIONES EN PACIENTES SOME-

mrnnes s mThgaTe ane smne
TISCO A CIRUCIA CCN ATRESIA TRICUSPIDEA £N EL

HOSPITAL GENERAL DEL CENTRO MEDICG “LA RAZA"
EN LOS ULTIMOS 7 AROS.



Ir. ANTECEDENTES CIENTIFICOS

La atresia tricuspfdea es una entidad caracterizada por ausencia
de conexién atrioventricular derecha directa, por inexistencia del
orificio tricuspfdeo y de su tejido valvular. Como lesién aislada
es incompatible con la vida, por lo que siempre se asocia a3 otraas
anomalfias dardlacas (1,2,3,4).

Fué descrita iniclalmente por Klnhe en 1906 {5) y es la tercera
forma mis comin de cardiopatfa congénita cianbgena (6). Se presenta
con una frecuencia de 0,6 a 1.0 por 10 020 nacidos vives, constituyendo
asf el 2.7 % de los casos de cardiopatfas congénitas segfin la literatura
mundial (6-9). En los pacientes no cperados, la tasa da supervivencia
es del 25 % en los preescolares, y menor del 10 % en los escolares
(10), aunque algunos individuos logran una noteble longevidad por
la asociacibén de una estenosis pulmonar (10,11},

En la atresia tricuspfidea (AT), no existe el orificlo entre
1a aurfcula derecha (AD) y el ventrfculo derecho (VD}, encontrando
en su lugar una barrera muscular, tejido fibroso, © wuna vAlvula

atrésica y rudimentaria (11). Una comunicacién interauricular (CIA)

ria nara 1a eobravivancia. La AD se encuentra dilatada y
engronada, existiendo en dos tercios de los pacientes un foramen
oval permeable, que se estrecha marcadamente con la edad; en los
restantes hay un defecto septal auricular. E1 VD es habitualmente
pequefic o atrésico, pero su tamaflo puade ser muy varieble (1,11,12),
Ello se explica porque el tracto de entrada del VD tiene un desarrollo
enbrioidgico 1igads al el apara

hipopléisico o atrésico. Sin embargo, el infundfbulo del VD* es embriols-

lar tricuspfdec y =e halla

gicamente independiente y Bu tamafio depender8 de las condiciones
de la vAlvula pulmonar (normal, atrésica o estenosada) y de la existen-
cia de un defecto septal interventricular (12,13). El1 infundfbule
crece y se hipertrofia si hay asociacién con una vAlvula pulmonar

* Terbién denominado tracto de salida del ventriculo derecho.



normal y una comunicacién interventricular {(CIV) importante, especial~
mente en los pacientes con transposicién de las grandes arterias.

Respecto a lo anterior, las grandes arterias se encuentran normal-
mente relacionadas en un 70 % de los pacientes con Al, y en los demas
existe transposicibn (12,14,15,16},

Cabe mencionar que algunos autores han seflalado a la AT como
ua caldivpatia nimilar al veniriculo Gnicu con una camara de saiida.
Ello ge deriva de dos situaciones opuestas. En la primera, se cuestiona
si un VD atrésico 6 hipoplésico reprcseﬁtn una verdadera cémara teniendo
una relacién normal de las grandes arterias. En la segunda, con vasos
transpuestos, 1a configuracién ventricular sefialarfa el nacimiento
de la aorta del infund{bulo del VD, representando as{ la existencia
de una cimara comin. No obstante, los estudios del sistema de condu-
ccién apoyan el concepto de que la AT no es una forma de ventricuioc
Gnico (1,6,8,11,17}.

Un punto de importancia radical estf representado por la clasifica-
cidn empleada para definir a la AT. Basicemente, la AT ha sido clasifi-~
cada por la posicién de las grandes arterlas, 1la presencia y tamafio
de la CIV, la importancia de la estenosis pulmonar y el tipo anatdmico
de AT. Van Praagh empleé una clasificacibébn morfologista (4,8), que
Junto con Wunberg reclasificé posteriormente con criterios nuevamente
anatémices (4). Sin embargo, dichas clasificacicnes c8lo consideraban
aspectos patolbglcos, que muchas veces no se correlacionaban con
los hallazgos clinicos, y mucho menos con los estudios hemodinAmicos,
por lo que no existfa una utilidad quirdrgica préctica. La aodicién
de los aspectos radiolégicos realizada por Dick y Astley (1,4,8)
logré el reconocimiento de los patrones de flujo pulmonar. -Ulterior-
mente, Rosenthal y Pick retomaron los datos existentes y propusieron
una clasificacién simple que se basa en los hallazgos anatémicos,
pero que permite su correlacidn con loa aspectos cli{nicos y los resulta-
dos radiolbgicos y anglogréficos. Su aceptacién ha sido generalizada

y en la actualidad es la que se emplea con mayor frecuencia



{18,19} (Tabla 1).

Hemodin&micamente, la sangre sistémica y pulmonar se mezcla en
1la Al de los pacientes con AT. De tal forma, todos los sujetos con
ésta patolcgfn tienen cierto grado de hipoxemia arterial eistémi-
ca. £l nivel de hipoxemia dependerd de la magnitud del flujo pulmonar,
por 1o que los pacientes con estenosis u atresia pulmonar, o con
una CIV rectrietiva (tipos I-A, I-B, II-A, II-B), presentarfn una
hipoxemia significativa (6,19,20}.

Por lo contrario, los pacientes portadores de AT con CIV grande
.y anatomia pulmonar normal, tienen fiujo pulmonar incrementedo, ciasnosis
minima, hipertensién pulmonar significativa e {nsuficiencia cardiace
congestiva (21}, Otra determinante mayor de la funcifn hemodin&mica
en los pacientes con AT es lo adecuado de la CIA. En la mayorfa de
los casos, la CIA es lo suficlientemente grande para permitir la des-
compresién auricular derecha y «l llenade ventricular izquier-
do. Si 1la CIA es excesivamente pequefia, se desarrolla crecimiento
auricular derecho y congestién venosa sistébmica (19,21).

Clinicamente, 1los pulsos arteriales periféricos gson normales,
a menos que 1lg creaciébn de un flujo colateral sistémico-pulmonar
excesive provoque un fenémeno de secuestro, Hay cianosis de grado
variable y con el Licmps =e desarrolla hipocratismo digital. Hasta
en el 70 % de los pacientes existe rotardo en el crecimiento. Fuede
hallarse un soplo continuo gque corresponde al flujo pulmonar colateral,
o auscultarse los soplos de la CIV y dec la estenosis pulmonar. Las
crisis de hipoxia se presenlan con una frecuencia del 16 al 45 %
en los niflos menores de 6 meses de edad. Entidades asociadas a 1la
AT son la eritrocitosis secuiidacin, esndocarditis bacteriana y abscesos
cerebroles. En el electrocardiograma hny datos de crecimiento auricular
derecho y de hipertrofia ventricular izquierda. En la radiografia
de térax habitualmente se e¢ncuentra cardiomegalia, con un patrén
de filujo pulmonar que se corresponde con el tipo ana*6émico de
AT. El estudio ecocardiogrffico, que debe preferentemente realizarse



con Doppler, revela la anatomfa bésica, pero el estudio hemodinémico
es indispensable. En el cateterismo cardiaco, hay cortocircuito

auricuiar de derecha a lzquierda, y las

imetrias en 1a nAorta y
la pulmonar son equivalentes. Las imflgenes angiogréficas biplanares
establecen el diagnbatico mr—folégico y funcional de la AT (6,8,19,
2k, e&, 237,

El Tratamiente de la AT es médico y quirirgico, pero dsbide a
las caracteristicas de la cardiopatfa, el enfoque farmacolégico se
limita al manejo de la insuficiencia cardiasca congestiva y del edema
pulmonar, as{ como a la profilaxis de 1las infecciones cardiacas vy
extracardiacas.

Hasta la relativamente reciente aplicacibn de la técnica quirirgica
descrita por Fontan y Baudet {24) para el tratamiento de la AT, las
operaciones se limitaban a las diversas técnicas empleadas para modi-
ficar el flujo snngulneo pulmonar. En los pacientes con flujo disminui-
do e hipoxemia severa existe indicacién para instalar una ffstula
sistémico~pulmonar (FSP). Todos los tipos de FSP se han efectuado
en los individuos con AT, ¥ en la actualidad se prefiere a las de
tipo Blalock-Taussing, modificada de Blalock-Taussing y de Glenn
{25,26). La fistula de Waterstone es poco utilizpoaa ya  que  piruveea
distorsidn de la arteria pulmonnr. La anastomosis de Pott no se
emplea porque gencra hipertensién arterial pulmonar, ademfs de que
resulta diffcil su eliminacién durante 1la correccién definitiva
(25,26,27). Ahora bien, en los pacientes con AT sin estenosis pulmo-
nar, puede resultar necesario indicar un circlaje* de 1la arteria
pulmonar para disminufr el flujo y evitar los cuadros de insuficien-
cia cardiaca y el desarrollo de enférmedad vascular pulmonar {26).

En 1971, Fontan describibé una téenica para aislsr el retorno
venoso del sistémico, y disminuir el volumen sanguineo bombeado por
el ventriculo izquierdo (28), logrando as{ una "“correccibn" hemodiné-

* Circlaje se aplea cano equivalente al término anglo-sajén "banding”, mismo que no
tiene traduccifn al idiam espafiol.



mica., Aunque su procedimiento ha sido modificado considerablemente,

prevalece el concepto de derivar el retorno venoso a la arteria pul-
monar, bien sea a través de la AD o del VD hipoplasice. La operaclin
de Fontan ha sido criticada, ya que en el postoperatorio se complica
con muerte sGbita, tamponade y congestibén venosa sistémica, pero
Be reconoce la mejoria funcional obtenida en aprosimaduwwciic ol
95 % de los pacientes sobrevivientes a la misma (29-34).

Ademés, la historia natural de la AT sin ciruglfa es clara: solamente
hay sobrevida a largo plazo en casus cxcepcionales (35},

Finalmente, la decisién terapéutica se norma por la experiencia
particular de los grupos multidisciplinarios, y depende béasicamente

de la comprensibén y aplicacibén de lo expuesto.



I1I. PLANTEAMIERTO DEL PROBLEMA

EL SERVICIO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA DEL HOS-
PITAL GENERAL CENTRO MEDICO “LA RAZA" ATIENDE UN -
NUMERC IMPORTANTE DE LA POBLACION INFANTIL DE NUES
TRO PAIS, SIENDO REPRESENTATIVO COMO UNIDAD DE CON
CENTRACION. LA ATRESIA TRICUSPIDEA, UNA CARDIOPA-
TIA CONGENITA CIANOGENA, ES UNA PATOLOGIA QUE GENE
RA MORDI - MORTALIDAD EN DICHA POBLACION, SIENDO -
HASTA LA FECHA ACTUAL, SU TRATAMIENTO DE TIPO PA -
LIATIVO. EN BASE A ESTO NOS HEMOS MOTIVADO A ES -~
TUDIAR TAL PATOLOGIA EN NUESTRO HOSPITAL, ANALI ——
ZANDO SU INCIDENCIA, CLASIFICACION, TRATAMIENTO ~-
EMPLEADO Y COMPLICACIONES, COMPARANDO LOS RESULTA-
DOS CON LOS OBTENIDOS EN OTROS HOSPITALES PEDIA —-
TRICOS,



Iv., HIPOTEG STIS

EL DISENO DEL ESTUDIO ES DE-
TIPO RETROSPECTIVO NO ALEATORIO-
POR LO QUE NO REQUIERE DE UNA —-
HIPOTESIS.



V. PROGRAMA DE TRABAJO

1~ LIMITE DE ESPACIO

~ SERVICIO DE CAKDIOLOGIA PEDIATRICA DEL
_HOSPITAL GENERAL DEL CENTRO MEDICO LA-
RAZA.

- SERVICIO DE HEMODINAMIA DEL HOSPITAL -
GENERAL DEL CENTRO MEDICO LA RAZA.

2- LIMITE DE TIEMPO

~ TRES MESES:
2A- PRIMER MES PARA LA REVISION BIBLIO

GRAFICA Y ELABORACION DEL PROTOCO—
LO DE ESTUDIO.

2B~ SEGUNDO MES PARA EL ESTUDIO DE LOS
CASOS.
AR MEOARD MTC NANA MADIT AATAM  AMATTY

SIS Y ELABORACION DE LA TESIS.

3~ UNIVERSO DE TRABAJO

- ESTARA CONSTITUIDO POR TODOS LOS -
PACIENTES PORTADORES DE ATRESIA -
TRICUSPIDEA DEL SERVICIO DE CARDIQ
LOGIA PEDIATRICA DEL HOSPITAL GEw—-
NERAL DEL CENTRO MEDICO LA RAZA, -
ENTRE OCTUBRE DE 1983 Y OCTUBRE DE
1990.



CRITERIOS DE INCLUSION

EXPEDIENTES DE PACIENTES CON DIAGNOS-
TICO DE ATRESIA TRICUSPIDEA, COMFIRMA
DO POR ESTUDIO HEMODINAMICO EN EL HOS
PITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA =
ENTRE OCTUBRE DE 1983 Y OCTUBRE DE -~
1990.

CRITERIOS DE NO INCLUSION

~ EXPEDIENTES DE PACIENTES CON SOSPECHA.
CLINICA DE ATRESIA TRICUSPIDEA, PERO-
SIN CORROBORACION HEMODINAMICA.

CRITERIOS DE EXCLUSION
- IMPOSIBILIDAD PARA OBTENEK bl BAFE ==

DIENTE CLINICG REQUERIDO PARA EL ESTU
DIO.
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vI. METODOLLOGTIA

UNA VEZ DETERMINADO EL ZaJPO DE PACIEN-
TES, SE REVISARA LA INCIDENCIA DE LA ATRE--
SIA TRICUSPIDEA EN EL HOSPITAL GENERAL DEL--
CENTRO MEDICO LA RAZA, RECLASIFICANDOQ LOS -~
CASOS EN BASE A LOS CRITERIOS ACTUALES DE ~
MORFOLOGIA, RADIOLOGIA Y HEMODINAMIA, OB—w-
SERVANDO EL RESULTADO DE LA TERAPEUTICA EM-
PLEADA EN ESTA UNIDAD.

VIX. ASPECTOS ETICOS

LOS DATOS. OBTENIDOS SERAN UTILIZADOS EN

FORMA CONFIDENCIAL. ASI COMO NO SE INICIARA.

EL ESTUDIO HASTA NO CONTAR CON LA APROBA -~
CION DEL COMITE DE INVESTIGACION.

12



VIII. METODO ESTADISTICO

SE CALCULARA LA PROPORCION Y PORCEH -
TAJE DE CADA.EVENTO, MOSTRANDC LOS RESUL-
TADOS EN CUADROS Y GRAFICAS.

212



IX. RESULTADOS

Durante 7 afios (octubre de 1983 a octubre de 1990), fueron cateteri-
zados en el Hospital General del Centro Médico La Raza, un total
de 2 270 pacientes en edad pediadtrica, portadores de cardiopatf{as
congénitas. En 75 de ellos, el diagnéstico de AT se confirmé, correspon—
diendo asi al 3.3 % de todas las cardiopatfas congénitas diagnosticadas
mediante angiocardiografia.

El rango de edad varié de 6 dfas a 18 afios, con un promedioc de
edad de 2.5 afios {30.3 meses). La Tabla II ilustra los porcentajes
de edades en el momento del diagnéstico. Cabe sefialur que los niflos
de 9 a 1B afios (n-C, & % del total), se diagnosticaron y mancjaron
inicialmente en otras unidades hospitalarias, siendo captados en
nuestro hospital en las edades especificadas para continuar su trata-
miento.

No hubo diferencia significativa en el sexo de la poblacién estudia-
da, siendo 38 de sexo femenino (50.6 %) y 37 del sexo masculino (48,4%),

La forma de presentacién de la cardiopatfa fué cianosis en el
75 % de los pacientes. En el 25 % ge identificé insuficiencia cardiaca
congestiva. £l andlisis de ln presentacién clinica de ta AT con el
tipo anatbmico de la cardiopatfa hallé una estrecha correlacién entre
la cianoals y los tipos TA, TB, y ITA; en tanto, 1ia insuficiencina
cardiaca era hallazgo comin en el tipo IC.

A la exploracién fisica, el dato clfnico més constante 1lo fué
un soplo sistblico paraesternal izquierdo (88 %), auscultado en el
tercer y cuarto espacios intercostales. En el restante 12 % se descri-
bié un soplo contfinuo en el foco pulmonar y precordio izquierdo.

Radiolégicamente hubo cardiomegalia en todos los casos, con flujo
pulmonar variable y dependiente del tipo anatSmico da AT. En el electro-
cardiograma, el hallazgo mis frecuente fué la desviacibén del eje
eléctrico instanténeo del corazdn hacia 1a 1izquierda, con trazos
sugestivos de crecimiento ventricular i{zquierdo., E1l ritmo de base

en todos los casos fué sinusal.



Los pacientes fueron agrupados de acuerdo a la clasificacién
de Rosenthal (19), basdindose en las caracteri{sticas anatémicas delimita-
das por el estudio hemodindmice, tal como se muestra en la Tabla
II1. Se observa una mayor incidencia de los tipos anatémicos con
una relacién normal de las pgrandes arterias (97.5%), especf{ficamente
32 {(42.6%) clasificades como IB; 26 (34.6%) como 1A, y 15 (20%)
tipo IC. Existiendo vasos &n transposicidén, la incidencia fué marcada-
mente menor (2.5%), sin encontrarse casos con tipo anatémico IIB.

Con respecto a =u mane)o, se optd por el tratamiento exclusivamente
médico en 20 de los pacientes (27%). La terapia médica se constituyd
primordialmente por digoxina y furosemide, ante la imposibilidad
de realjzar procedimientos quirdrgicos, ya fuera por anatomfa desfavora-
ble o existencia de hipertensidén arlerlal pulmonar con ccveridad
que contraindicara la cirugia.

Los restantes 55 pacientes (73%) se sometieron a 64 intervenclones,
mismas que se desglosan en la Tabla IV. Nueve de ellos (16%), inicial-
mente recibieron fistulizacién sistémico-pulmonar, para ulteriormente
someterse a la operacibén de Fontan. La mayorfa de las cirugias efectua-
dae ranaiatiaron en fistulas sistémico-pulmonares, en total 49 (76.5%),
que en una buena proporcién fueron del tipo de Blalock-Taussing (85.7%
de las ffstulas realizadas). Cronolbgicamente, las fistulas de Pott
y Waterstone se cmplearon en los primeros pacientes, prefiriéndose
en los Gltimos aflos & la de Blaleck-Taussing., La operacidn de Fontan
8blo se llevé a cabo en un paciente que no habia sido fistulizado
pruvianciite, L1 bandajc do la arteris pulmonar se realizé en 2 pacientes
portadores de AT tipo IC. El procedimiento de Rashkind y la valvuloplas-
tf{a pulmonar se indicaron en pacientes con tipo IB.

Fallecieron 42 de 1los 75 pacientes estudiados, obteniendo asf{
una mortalidad global del 56 % (33 scbrevivientes; 44 %). Sin embargo,
existieron diferencias significativas en la mortalidad observada
de acuerde al tratamiento empleado. Si consideramos f(nicamente al

grupo tratado farmacSlogicamente (20 pacientes), encontramos 14 decesos,

14



lo que seftala una mortalidad del 70 %. El subgrupc de pacientes interve-
nides quirirgicamente obtuve una mortalidad. menor (51 %)}. Ahora bien,
entre los pacientes operados de Fontan sblo se observéd una tatalidad,
limitédndose la mortalidad a un 10 % {10 pacientes).

f.ne complicaciones encontreodas se derivaron principalmente de
las muertes en el transoperatorio, siendo 4 en total (®.3 =), Livo
de las cuales acaecieron durante la fistulizacién sistémico-pulmonar
(4 %) y una (1.3 %) en la operacién de Fontan. Al realizarse el catete-
rismo cardiaco, otros dos pacientes murieron (2.6 %). El resto de

las muertes obedecieron a la historia natural de la enfermedad.

15



X. DI SCUSI1IORN

El abordaje inicial del anélisis del tema se centra en la inciden-
cia de la AT en el Hospital General del Centro Médico La Raza. Siendo
del 3.3 % no difiere notablemente de la reportada para otros hospitales
de concentracidn con scrvicio de Cardiologia Pediftrica; ello considera-
do sobre el total de cardiopatias congénitas corroboradas por estudio
hemodindmico en dichas unidades. De hecho, autores como Rosado (8)
y De Rubens (7), en estudios realizado8 en nuestro pais, estimaron
una incidencia cercana al 3 %. S58lc quedarfa por evaluar aquellos
casos no diagnosticados, que siguen la historia natural de la enfermedad
y fallecen antes de ser identificados y tratados. Asimismo, la inciden-
¢ia hallada vs la observada mundialmente para la entidad (6, 9).

El diagnéstico de la enfermedad se realizé habitualmente entre
el nacimiento y el aflo de edad (58.6 %). Lo santerlor es consecuencla
de que la AT es rédpidamente identificada por la existencia de cianosis
(es cardiopatfa ciandgecna) o insuficiencia cardiaca que obligan la
valoracién por el facultativo. El hecho de que la mayoria de los
nifios tengan como dato de presentacién a la cianosis (75 %). se deriva
de la mayor frecuencia encontrada en los tipos anatdmicos IA y 1B
de AT (77.2 %), que se caracterizan por tener un flujo pulmonar dis-
minuido y consecuente desaturacidn sistémica (3). Por 1lo contrario,
1a incuficiencia cardiaca es comGn cn los pacientes con AT y comunica-
ciones interventriculares grandes sin estenosis pulmonar. Esto sucede

ic alcanzarcn

an los tipne anatémicos IC y IXC, qu
una incidencia del 21.3 %. A la vez, se hallé a la insuficiencia
cardiaca como sintoma de presentacidén en el 25 %, lo que evidencia
una adecuada correlacién. La hipertensién arterial pulmonar secundaria
es el origen del sf{ndrome.{10, 15)

La c¢xploracién ffsica regularmente ausculté un soplo sistélico
paraesternal izquierdo (88 %), que por su localizacibén debe corresponder
al defecto septal interventricular, cuya amplitud determina el comporta-

miento hemodinadmico de la cardiopatfa. Le apreciacién de un soplo

16



continuo (12 %) no es rara en los pacientes con AT, principalmente
en los que tienen obstrucciones al tracto de salida del ventrfcule
derecho, o comunicaciones interventriculares restrictivas. Entonces,
el soplo es la expresién de una circulacién brenquial aumentada o
de un conducto arteriosc persistente, que permiten el cortocircuito
que logra un incremento en la saturacién periférica (6, 11).

La clasificacién empleada en la actualidad (19) pera definir
los tipos anatémicos de AT, ubicé a la gran mayorfa de los pacientes
del presente estudio, en aquellos que tienen una relacibén normal
de las grandes arterias (97.5 %). Los casos con dextrotransposicién
de grandes arteriass fueron relativamente raros (2.5 %):; en tanto
que no encontramos alguno con AT tipo IIl (levotransposicidén de grandes
vasos). Hasta la fecha, todos los estudios han hallado una mayor
proporcién de pacientes con AT y relacién normal de grandes arterias
{tipo I}, en reclacién a los portadores de la misma entidad y dextro
o levo transposicién de grandes vasos (3, 18, 19). A la vez, los

mismos estudios seflalan un franco predominio en 1la {recuencia del

tipa TR, avecanciAn hacha da  RBasadn (A}, autor  que  encontrd soyor
incidencia del tipo IC. As{, los resultados obtenidos en nuestra
poblacién, se ajustan a lo reportado por la literatura mundial.

No se conoce en la actualldad alguna determinante genética que
explique lo anteriormente expuesto, El deaarrollo embriolégico 1égico
y natural resulta une explicacidén por demés satisfactoria.(l, 2)

La morlalldad eiwuwutrada wh ius  pacienles del  presente estudio
alcanz6 una cifra global del 56 %. lLas grandes series de los hospitales
de los Estados Unidos tienen una mortalidad que oscila entre el 35
¥y 43 %. De tal maneras, existe un nimero mayor de fallecimientos en
nuestro hospital, si se le compara con el promedioc norteamericano.

De cualquier forma, es evidente la mayor mortalidad de los pacientes
que 86lo reciben manejo médico (70 %), en relacién a quienes recibieron
tratamiento quirfirgico {51 %). No obstante, el subgrupo que se sometid

a la operacién de Fontan, redujo de manera muy clara, logrando una
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sobrevivencia del 90 %, su tasa de mortalidaa (10 %).

Se podria suponer que la fistulizacidn sistémico-pulmonar no
ofrece entonces una opcién terapéutica de valor. Sin embargo, el
papel de tal intervencién es meramente pailativo, al peraitir un
incremento limitado en el flujo sanguineo del circuito vascular pulmo~-
nar. Ademfs, no es infrecuente la oclusién de las fistulas colocadas,
produciéndouse as{ condiciones clinicas de extrema gravedad, que motivan
reintervenciones de urgencia (3, 16).

El abandono observado en la préctica de las fistulas de Pott
¥y Waterstone, se deriva de lao complicaciones observadas con su emplea.
Amban Lécnleas do fistulizocién implican ln conexién de la - circulacién
‘aistémica a nivel de la aorta, con 1la arteria pulmonar, dando lugar
2. un hiperflujo que condiciona el desarrollo posterior de hipertensién

“"arterial del circuito menor, que finalmente provoca enfermedad vascular
pulmonar. La anastomosis de la arteria subclavia izquierda a 1la rama
izquierda de la pulmonar evita lo descrito, siendo é&sta la técnica
utilizada en la fistula de Blalock-Taussing (16, 17, 27).

Evidentemente, la operacidn de Fontan ofrece las mejores persy “ti-
vas en sobrevivencia (90 %). La razén quce limita su aplicacién en
todos los pacientes radica en la selectividad de sus indicaciones.
Para considerar a un paciente como candidato ideal a 1la operacién
de Fontan, debe tener resistencia vascular pulmonar normal y presién

. media de 1a arteria pulmonar menor de 20 mmHg, as{ como edad mayor
de 4 affos y anatomfa favorable de la arteria pulmonar y sus ramas.(9)

Existnn otros factores que inciden en luo alta mortalidad observada
en 1la poblacién. En México, por las condiciones socio-econémicas
y culturales prevalentes, se retrasa gubstancialmente el momento
del diagnéstico de la enfermedad, o se rechaza la opcién terapéutica
ofrecida; esto permite el establecimiento de 1la enfermedad vascular
pulmonar y la inoperabilidad subsecuente. Por otro lade, hay limitacio-

nes en loe recursos técnicos y en la experiencia del equipo quirﬁrgicd.
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ESTA TESIE WO MERE
SRR DE Ui BIBLIOTECA

Observamos una evolucién positiva en el diagnéstico y tratamiento
de la AT, a la vez que contemplamos la realidad evxiztente de 1o cardio-
pntia’ en nuestro medio. Lan experiencia adquirida en les dltimos 7
afios seguramente logrard un mayor éxito terapéutico en el futuro.

Finalmente, hay que resaltar ia waja ilncidonciz de eomplicaciones
(7.9 %), que se derivan de los métodos de diagnéstico y tratamiento
actuales. La gran mayoria de los pacientes sigue la historio natural
de la enfermedad.
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XI. CONCLUSTIONES

- La incidencia de la atresia tricuspidea en el HHospital General
del Centro Médico La Raza es del 3.3 %, considerando todas las cardiopa-

tins congénitas corroboradas con estudio hemodinimico.

- Tal incidencia es similiar a lia reportada por otros estudios
resliszndos on hogpitales de concentracién con servieio de Cardiologia

Pediltrica, tanto a nivel nacional como en el extranjero.

- El1 empleo de la clasificacibén descrita por Rosenthal (18),
facilita la agrupacién de los pacientes de acuerdo a hallazgos angiogré-
ficos bien definidos, que se correlacionan adecuadamente con el perfil
hemodinfmico, los hallazgos radiolégicos del flujo pulmonar y los
aspectos patolégicos. A su vez, la clasificacién tiene una utilidad

terapéutica, al sugerir el tratamiento conforme al subtipo.

- La forma mis comin de atresia tricuspidea en el Hospital General
del Centro Médico La Raza, es la que tiene comunicacidn interventricular
restrictiva y estenosis pulmonar, con vasos normalmente relacionados.
Dicha forma, es la mAs frecuentemente reportada en los estudios interna-
cionales.

- i tratamicuts, cn l2 meyarfn de los casos, se limita a interven-
ciones palliativas cuyo objetivo es lograr un incremento en el flujo
pulmonar efectivo (habi tualmente f{stulas sistémico-pulmonares).
La operacidén de Fontan, sunque no totalmente correctiva, es la opcidn
quirlrgica que obtiene los mejores rvsultadoc. Sin embargo, sus indica-

ciones son precisas y no puede ser aplicada a todos los pacientes.

~ la mortalidad global de la poblacibn estudiada fud Jcl 56 %,
El tratamiento médico tlene elevada mortalidad (70 %). Los pacientes
manejados con cirugia, disminuyen su mortalidad al 51 %, La operacibn

de Fontan logra un 10 % de mortalidad.

- Las complicaciones derivadas de 1los métodos de diagnéstico
¥y ‘tratomiento son raras, por lo que los fallecimientos obedecen a

la historis natural de la enfermedad.
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TABLA I

CLASIFICACION DE LA ATRESIA TRICUSPIDEA

TIPO I GRANDES ARTERIAS NORMALMENTE RELACIONA
DAS:

TA. N0 CTV; ATRESIA PULMONAR
1B8. CIV RESTRICTIVA; ESTENOSIS PULMONAR
IC. CIV GRANDE; SIN FSTENOSIS PULMONAR

TIPO I1 DEXTROTRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS
IIA. CIV; ATRESIA PULMONAR
TTR. OTV; FRTFNNSTS DULMONAD

I1C. CIV; SIN ESTENOSIS PULMONAR

TIPOIII LEVOTRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS

Tomado de: Rosenthal A. Tricuspid Atresia. En: Moss Heart Disease in Infants,
Children, and Adolescents. 3rd Ed, William and Wilkins,

277,

1983



TABLA II

EDADES EN EL DIAGNOSTICO

EDADES N= %
RECTEN NACIDOS (6-30 DIAS DE VIDA) 15 20.0
LACTANTES (1 MES-12 MESES DE VIDA) 29 38.6
1 aNo 4 5.3
2 ARos 4 5.3
3 abos 3 4.0
4 ARos 1 1.3
5 aflos 5 6.6
6 ANOS 5 6.6
7 aRos 2 2.6
8 aAflos 1 1.3
9 ARos 3 4.0
10 Alos 1 1.3
11-15 Aflos [«] 0.0
16 aRos 1 1.3
17 aflos [¢] 0.0
18 ARos 1 1.3
Ta75 99.7




TABLA I1x

CLASIFICACION DE LOS PACIENTES

TIPO ANATOMICO

1

11

GRANDES ARTERIAS NORMALMENTE RELACIONADAS

~ IA, SIN CIV; ATRESIA PULMONAR
-~ IB. CIV RESTRICTIVA; ESTENOSIS PULMONAR
- IC. c1v GRkNDE; SIN ESTENOSIS PULMONAR

OEXTROTRANSPOSICTION DE GRANDES ARTERIAS

- IIA. CIV;
- IIB. CIV;
- 1IC. CIV;

ATRESIA PULMONAR
ESTENOSIS PULMONAR
SIN ESTENOSIS PULMONAR

26
32
15

*

34.86
42.6
20.0
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T AR LA Iv

INTERVENCIONES QUIRURGICAS

TIPO DE OPERACION N= %
FISTULAS SISTEMICO-PULMONARES
- BLALOCK-TAUSSING 42 65.6
- WATERSTOHNE 5 7.8
-~ BLALOCK-TAUSSING MODIFICADA 1 1.5
- POTT 1 1.5
BANDING 2 3.1
PROCEDIMIENTO DE RASHKIKD 2 3.1
VALVULOPLASTIA PULMONAR 1 1.5
OPERACION DE FONTAN 10 15.6
T=64 99.7
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