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ANTECEDENTES:

La atresia pulmonar con séptum ventricular integro (AP-SI) es
una forma relativamente poco comiin de cardiopatia congénita ),
constituye aproximadamente el 1 al 3% de todos los defectos cardiacos
congénitos . El pronostico para estos pacientes es muy pobre. Se han
probuesto estrategias quirirgicas de acuerdo a la morfologia det
ventriculo derecho (V.D), tamaito de la valvula tricispide (V.T) y la
presencia o no de conexiones ventriculo-coronarias, pero hasta ahora
con poco efecto en la supervivencia *%; aunque el pronstico de la AP-
S| ha mejorado en las dos lltimas décadas. Antes de 1967, los
pacientes con esta anomalia congénita tenian resultados fatales, pero
estudios recientes han reportado que la mortalidad quirdrgica continua
siendo elevada, variando entre 5 y 40%; la mortalidad perioperatoria es
del 34% y la morialidad tardia es del 31% ©*%. La mejoria de la
supervivencia estd parcialmente relacionada a la introduccion de la
infusién de prostaglandinas para mantener la circulacién pulmonar
dependiente del conducto arterioso. Otra contribucién mayor es una
mejor comprensién de la morfologia del V.D. siendo de utilidad en la
seleccién de la estrategia de manejo. Es generalmente aceptado dar
prioridad a establecer una adecuada continuidad entre el VD y ei tronco
de fa arteria pulmonar, con la finalidad de favorecer el crecimiento del
ventriculo para que pueda soportar la circulacién pulmonar en un
momento dado.®

Esta descompresion def VD (DVD) hipertenso puede promover el
crecimiento de esta cavidad hipoplasica. A través de los afios, los
avances en la tecnologia han modificado el tratamiento, y por



consiguiente, mejorado el pronoéstico para este grupo de pacientes. La
elevada resolucién de la ecocardiografia es usada por varios centros
como el método diagnéstico méds importante, ya que a través de este
método conocemos con exactitud fa anatomia del VD ©).

En esta cardiopatia es notoria la gran diversidad morfologica, 1a
cual esta caracterizada por una amplia variedad del tamano det VD, asi

como la frecuente asociacion de alteraciones en la circulacién coronaria
1)

Al nacimiento, los pacientes con AP-SI tienen varios grados de
hipoplasia del VD y de la VT, asi como disfuncidon sistdlica y/o
diastélica. Varios autores han afirmado que el tamafio y la morfologia
del VD ayudan a predecir si el ventricuio crecera y sugieren que la
anatomia del VD del recién nacido puede predecir {a subsecuente
funcién del corazén derecho 7. Por Io tanto, las mediciones pre-
operatorias del VD y del ventriculo izquierdo {VI) hipoplasicos pueden
predecir qué pacientes con AP-S| tienen VD capaces de crecer a un
tamafio normal y asi poder beneficiarse con una DVD temprana. Varios
estudios concluyen que en jos pacientes con hipoplasia importante de
VD y VI son incapaces de tener un crecimiento normai con
preservacion a largo piazo de su "), Escasos estudios han demostrado
crecimiento normal del VD severamente. hipoplésico en algunos
pacientes después de la DVD 7



Las dos determinantes importantes en los resultados quirGrgicos
de los pacientes con AP-SI son el tamafio y la morfologia del VD @9,
La cavidad del VD es pequefia en el 90% dé fos casos. Se han hecho
intentos por medir la cavidad con la técnica de Simpson, sin embargo,
a diferencia del VI, el VD no se presta facilimente como modelo
geométrico que se pueda basar en célculos y ecuaciones de volumen,
asi que los calculos estan sujetos a varios errores infrinsecos .

La clasificacion del VD descrita por Goor y Lillehei y
posteriormente modificada por Bull y cols. descrive al VD como
uniparita, bipartita y tripartita, en base a la presencia o ausencia de la
porcion de entrada, porcién trabeculada y porcion de salida @*®. Varios
estudios han demostrado que el VD tripartita puede tener un tamafio
adecuado capaz de soportar a la circulacion  pulmonar
independientemente ©). La forma mas frecuente de VD es ig tripartita,
encontrandose en el 83.9% de hacientes con AP-SI ).

El tamafio de la cavidad del VD se estima en cada paciente
‘basandose en la informacion obtenida por ecocardiografia, angiografia
y/o cirugia. Se considera normal cuando el tamaiio de la cavidad es de
0, e hipoplasia extrema -5, grados intermedios de hipoplasia entre -1 a -
4. Un esquema similar se utiliza para el aumento de tamafo de Ia
cavidad, siendo +5 indicativo de aumento extremo. Hanley y col.
demostraron en su estudio multi-institucional que el 90% de los
pacientes tenian un VD pequefio, hipoplasia moderada en el 29% e
hipoplasia severa en el 54% de los casos .



Las conexiones ventriculo-coronarias  son  clinicamente
importantes y recientemente han recibido atencién como determinantes
en el manejo quirdrgico, siendo de gran significancia prondstica. Estas
conexiones se observan en ia mitad de los pacientes con AP-SI, pero
particularmente en aquellos pacientes con hipoplasia profunda dei VD y
- pueden estar asociadas con obstruccion o interrupcion de los vasos
coronarios, resultando la llamada circulacién coronaria dependiente del
VD y contribuir a la isquemia del miocardio “'%. El movimiento de la
pared ventricular puede aportar importante informacion y ayudar en el
seguimiento y manejo de la AP-Sl ya que la mayoria de las muertes
estan relacionadas a isquemia miocardica severa o infarto %,

En un estudio realizado de 1983 a 1991 en 61 recién nacidos con
AP-SI, en 14 encontraron conexiones ventriculo-coronarias, 11 de los
cuales tenian’ anomalias coronarias incluyendo interrupcion o estenosis
importante. Todos los pacientes con conexiones ventriculo-coronarias
tuvieron hipoplasia importante de la VT %, En otra revisién realizada
en 82 neonatos con diagndstico de AP-Si, encontraron fistulas
ventriculo-coronarias en el 32% 'y, otros como Hanley y cols. Han
encontrado una incidencia del 45% . Un hallazgo importante del VD
es la naturaleza de la atresia valvular o muscutar. En la atresia valvular
pura el infundibulo esta bien formado, lo cual es un hallazgo faciimente
reconocible por ecocardiografia ?; considerandose como infundibulo
adecuado cuando es mayor de 0.32 cm ©\. En la atresia muscular el
infundibulo esta ausente o pobremente formado 2.



El diametro de la VT es un indicador confiable del tamario del VD,
por tratarse de una estructura toscamente circular, permite realizar una
medida exacta. El didmetro tricuspidec puede medirse ecocardiografica
o angiograficamente y compararse con diametros normales, utilizando
los datos publicados por Rowlatt y col. a través del valor Z ' (ver
anexos).

{Didmetro medido - Didmetro medio normal)
VALOR Z =

Derivacion estandar del diam. medio normal.

En base a la superficie corporal se realizd un normograma para
medir el valor Z de |a valvula tricispide a partir del diametro medido en
el ecocardiograma °'®). Se ha reportado que el valor Z de la VT es de
-2enel 52% y de -4 en el 26% de los casos. La VT fue incompetente
(grado 4-5) sdlo en el 27% de los casos. La VT es mas pequeiia de lo
normat en el 75% de los casos, aunque no hay diferencia importante
entre pacientes con atresia muscular contra valvular ©.

Se define como circulacién coronaria dependiente de VD
(CCDVD) cuando la fnayor parte det VI esta suplida por el VD a traves
de fistulas coronarias y, por lo tanto, hay un elevado riesgo de infarto si
la presion del VD disminuye o si el VD es excluido de la circulacion
coronaria "9, La fistuta de la arteria coronaria a VD con estenosis u



oclusién de ia arteria coronaria proximai se presenta en el 30 a 60% de
los casos .

Histopatoiégicamente hay un grado variable de anormalidades
estructurales intra y extramurales de las arterias coronarias en
pacientes que mueren antes de una semana de edad. La mayoria de
pacientes tienen reemplazo fibroso del miocardio en asociacion con
displasia coronaria 9, estos cambios se presentan probablemente en la
etapa prenatal %', En los pacientes que no muestran un infundibulo
bien formado, la atresia se desarrolla en la vida fetal con un aumento
en la incidencia de comunicaciones sinusoidales entre el VD vy la
circulacion coronaria, comparade con pacientes que tienen el
infundibulo bien formado. @. El patrén de capilares es anormal en
pacientes con AP-SI comparado con corazones normales; el dafio de
los capilares es siempre precedido por el dafio de los miocitos, por 10
que se presume que en el miocardio patoi6gico la distribucién de
capilares es determinada por la distribucién de los miocitos. La
distribucién capilar es mas desordenada en corazones con mal
prondstico después de la cirugia, es decir, en corazones con una seria
patologia del VD y de la circulacion coronaria. La informacion de la
oxigenacién tisular en relacién al patron de distribucion capilar, al igual
que la regeneracién o restauracion del lecho capilar después de la DVD
puede ayudar a predecir si el VD tiene posibilidades de aumentar de
tamaiio y llegar a una funcion normat .



El VD suprasistémico puede proporcionar una fraccion
substancial del flujo sanguineo miocardico en presencia de fistulas con
o sin estenosis coronaria, por lo tanto, los procedimientos quirirgicos
que resulten en DVD pueden comprometer potencialmente la perfusion
de varias porciones del miocardio .

~ Los mecanismos potenciales para obtener resultados adversos
después de la DVD pueden depender de la anatomia coronaria, la cual
. puede conducir a las siguientes situaciones::
1) En pacientes con fistulas coronarias a VD sin estenosis coronaria la
DVD resulta en un fenémeno de VD "robado”, es decir, fuga de la aorta
al VD durante la diastole.
2) En pacientes con fistulas ventriculo-corqnarias con estenosis
coronaria, la DVD puede llegar a un VD "robado” si Ia estenosis €s
distal a las fistulas y/o isquemia si la estenosis es proximal.
3) Pacientes con fistuias ventriculo:coronarias con oclusién coronaria o
atresia proximal a la insercion de la fistula, la DVD puede resultar en
aislamiento coronario e infarto del miocardio .

En la revision del Children's Hospital de Boston de 82 pacientes,
a 23 se les realizd DVD, en 16 fué satisfactoria; de éstos, 7 tenian
fistulas sin estenosis coronaria, los 7 sobrevivieron, por lo tanto,
aungue las fistulas sin asociacion a estenosis de la arteria coronaria
pueden teoricamente guiar a una fuga coronaria al VD pequefio, su
presencia no impide una DVD satisfactoria. La DVD puede




contraindicarse en presencia de estenosis y/u oclusion del sistema
coronario derecho e izquierdo *.

La muerte después de la DVD parece depender de la cantidad de
miocardio ventricular en riesgo de isquemia (si el VD es
descomprimido) distal a la estenosis y/u oclusion de la arteria coronaria
especiaimente cuando el compromiso de ambas coronarias interfiere
con la colateralizacion efectiva. Es muy importante, en presencia de
fistula arterio-coronaria al VD, definir adecuadamente la anatomia
coronaria por angiografia en el periodo neonatal antes de la DVD .

En ia etapa temprana de la vida se requiere alguna forma de
tratamiento inicial porque el 50% de los recién nacidos no tratados
mueren en los primeros 12 meses de vida. El manejo inicial consiste en
infusién de prostaglandinas E-1 y septostomia atrial con globo si el
defecto septal atrial es restrictivo %2, '

El manejo de la AP-Si es controversial, esto debido en parte al
amplio espectro morfolégico de la malformacién, en parte al gran
niimero de opciones de fratamiento y, en parte a las diferencias entre
los resultados quirrgicos reportados 2.

El tratamiento paliativo inicial debe ser casi siempre quirurgico.
Los resultados de dilatacion de la valvula pulmonar asistida con
radiofrecuencia no han sido satisfactorios. Es importante identificar io
mas tempranamente posible a los pacientes que pueden ser candidatos



a reparacion biventricular definitiva contra aquellos a quienes se realice
eventualmente cirugia de Fontan, esto puede establecerse por
ecocardiografia sin ser necesario el cateterismo en esta fase @

El tratamiento inicial se considera éptimo si se obtuvo con:
1) Baja prevaiencia de muerte.
2) Elevada prevalencia de reparaciones bi-ventriculares.
3) Un pequefio nimero de intervenciones .

Un paciente es considerado de tener una reparacién uni-
ventricular definitiva cuando se realiz6 una cirugia tipo Fontan
completa. Se considera reparacién bi-ventricular definitiva cuando cada
ventriculo drena en su respectiva gran arteria y todos los corto-circuitos
y defectos del séptum atrial han sido cerrados. Varios pacientes tienen
estados intermedios de reparacién, conocida como circulacion
mezclada @9,

La primer reparacion bi-ventricular satisfactoria para pacientes
con AP-SI se reportd en 1971, mostrando éomo resultado una elevada
mortalidad quirGrgica. Con mejoramienfo en la técnica quirirgica,
proteccion miocardica, clasificacién del tamano del VD y estadificacion
de la reparacién con un procedimiento paliativo inicial ha disminuido la
mortalidad en forma importante ',

Los pacientes con hipoplasia de leve a moderada deben ser
considerados para reparacién biventricular. Los pacientes con VD



hipoplasico que no crece después de la paliacion no son candidatos a
la reparacién biventricular y se puede considerar el Fontan 43 El
objetivo primaric de la reparacion bi-ventricular es mejorar la
oxigenacién arterial sistémica y en cuanto sea posible establecer un
flujo anterogrado, promoviendo el crecimiento del VD ™. Se
contraindica en resistencia vascular pulmonar elevada en el periodo
preoperatorio. Un valor de resistencia vascular pulmonar mayor de 3U
Wo_odlmz 6 presién sistolica pulmonar mayor de 1/3 de la sistémica se
considera prohibitivo ("%,

Cuando el VD hipoplasico es éstructural y funcicnaimente viable,
la obstruccion del flujo de salida del VD es aliviada mediante una
anastomosis cavo-puimonar clasica (Glenn) que permite el cierre del
defecto del séptum atrial y realizar Ia correccion  bi-ventricuiar
posteriormente. La anastomosis unilateral tipo Glenn ha sido
considerada como parte de la opéracién correctiva cuando el VD es
muy hipoplasico para propulsar efectivamente el retorno venoso
sistémico. Sin embargo, la perfusién pulmonar desigual favorece el
desarrollo de fistulas arterio-venosas pulmonares y fuga del sistema
venoso pulmonar a la vena cava inferior, situacién que se ha
relacionado con la anastomosis de Glenn a largo plazo. La anastomosis
cavo-putmonar bi-direccional se ha considerado como libre de los
efectos del Glenn clasico .
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La valvotomia pulmonar es teoricamente el procedimiento ideal,

ya que favorece el flujo anterégrado del VD al arbol arterial pulmonar
{29)

El parche transanular favorece un flujo no obstruido a través de la
vaivula pulmonar; cuando se usa solo puede resuitar en falla aguda del
VD que puede causar hipoxia por aumento del corto circuito de derecha
a izquierda a través del defecto septal atrial. Es la intervencion éptima
en el recién nacido con valor Z de la VT de 1.5 y -4 cuando es usado
concomitantemente con derivacién sistémico-puimonar. La CCDVD
importante contraindica esta cirugia inicial ya que descomprime al VD y
puede resultar en isquemia aguda del VI siendo indicacion de
derivacion sistémico-pulmonar como procedimiento inicial *®. En ia
reparacion uni-ventricular el tratamiento paliativo inicial consiste en
derivacion sistémico-pulmonar, la cual se realiza mediante una
toracotomia izquierda, se liga el conducto arterioso y se coloca una
derivacién de politetrafluorcetileno entre la arteria subclavia izquierda y
ta arteria pulmonar media. Tiene la ventaja de que no es necesario
realizar una incision de ia rama de la arteria pulmonar para la
derivacion y ésta es facil de ocluir en cirugia subsecuente ?%. Si es
necesario se realiza una anastomosis cavo-pulmonar bi-direccional a
edad temprana para favorecer el crecimiento de la arteria pulmonar y
evitar la insuficiencia de la vélvula atrio-ventricular @', Este tipo de
reparacion se realiza cuando el paciente no es candidato a reparacion
biventricular completa para asi proporcionar una parte de flujo
sanguineo pulmonar "®.



La anomalia de Ebstein se encuentra generalmente en pacientes
con VD severamente hipoplasico y pared de VD muy hipertrofiada 7
. Se caracteriza por un severo desplazamiento hacia abajo de las
valvas posterior y septat {'"). El desplazamiento de los componentes de
la VT puede puede producir obstruccién de VD, se asocia a displasia
de estructuras infundibulo-ventricuiares . En las series de patologia
en el 10% de los casos se asocia la deformidad de Ebstein con AP-S|,
complicando la anatomia y funcién del VD. Varios autores han sugerido
que el fratamiento definitivo de esta anomalia sea de acuerdo al
tamario de ia cavidad del VD, didmetro de VT y presencia de un VD
tripartita ', En estos pacientes se niega ia posibilidad de una
reparacién bi-ventricular y, son candidatos a procedimientos tipo Fontan
@ stelin y cols sugieren realizar una extirpacién de la VT completa
como uno de los pasos en la operacién definitiva. Esta condicion
definitiva va a requerir en forma tardia de realizacion de una
anastomosis arterial cavo-puimonar bidireccional 7.

Los factores de riesgo que se relacionan con mortalidad temprana
son:

1) Bajo peso al nacimiento.

2) Circuiacion coronaria dependiente de VD.

3) Disminucién del valor Z de la VT, |

4) Disminucién de la presién sistélica entre VD y VI

5) Presencia de sinusoides intramiocardicos ',
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La supervivencia al mes posterior de la primera intervencion
quirirgica es del 81% al 94%, a 4 afos es del 64 al 85%. La derivacion
sistémico-pulmonar es el procedimiento inicial mas cominmente
realizado. De los pacientes con valvotomia pulmonar como
procedimiento inicial, el 98% estaban vivos un mes después sin
colocarse subsecuentemente parche transanular, a los 24 meses solo
el 60% continuaron vivos sin recibir el parche transanuiar 29

La falta de éxito en modificar la sombria historia natural del
sindrome de VD hipopldsico es uno de los fracasos mas evidentes de
la cirugia y cardiologia pediatrica. Los pacientes con AP-SI son todo un
reto tanto para el cardi6logo como para el cirujano. Los neonatos con
AP-SI tienen menos del 50% de posibilidades de sobrevivir en la edad
adulta con correccién bi-ventricular. El cardiflogo esta obligado a
obtener todos los ‘datos' anatomicos y fisiolégicos antes de iniciar un
protocolo particular de manejo. Con esta finalidad se debe realizar un
cateterismo cardiaoo‘con angiografia y ecocardiografia en todos los
neonatos con AP-Si. El ecocardiograma es mas valorabie ya que el
'papel del cateterismo cardiaco en el neonato esta limitado a la
demostracién de la circulacién coronaria (.

A través de los afios, el mejoramiento de las técnicas duin’xrgicas
y de cuidados en las unidades de terapia intensiva han contribuido a
mejorar la supervivencia de nuestros pacientes ©18 Nuevas ideas y
moderna tecnologia apoyan las estrategias de manejo. La elevada
resolucién de la ecocardiografia permite actarar la definicion de los tres
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componentes del VD hipoplasico. Actualmente se utifiza el
ecocardiograma para el diagnostico definitivo y para enviar a los
neonatos con VD ftripartita directamente a valvotomia. Cuando |a
ecocardiografia revela un componente obliterado del ventriculo se
realiza el cateterismo cardiaco para averiguar la morfologia vy excluir
anormalidades asociadas antes de realizar algdn procedimiento
quirargico. Cuando es posible se evita el cateterismo neonatal, sin
embargo seré necesario realizar el procedimiento de valvuloplastia con
globo en ia infancia temprana para aliviar cualquier estenosis valvular
pulmonar residual. Un amplio manejo basado en la morfologia del VD y
en las dimensiones de su flujo de entrada y de salida mejora
enormemente la supervivencia en neonatos con AP-SI. Los avances en
investigaciones no invasivas y procedimientos de cateterismo
terapéutico también han contribuido a mejorar el prondstico de estos
pacientes. La necesidad de una derivacién sistémico-puimonar

después de la descompresién del ventriculo derecho es controversial
) '
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JUSTIFICACION:

La atresia puimonar con séptum integro es una patologia poco
frecuente, segun reportes de ia literatura, sin embargo, en nuestra
institucion recibimos anualmente un promedio de 15 pacientes de
nuevo ingreso, a quienes se les hace el diagndstico de AP-SI
principalmente por ecocardiografia. Varios estudios previos reportan de
20 a 30 pacientes en varios afos. Hanley y cols, en su estudio
muiticéntrico en el cual participan 5 instituciones reportan un total de
171' neonatos en 4 afios ¥, Por lo cual consideramos que por ser una
sola institucién manejamos un niimero considerable de pacientes con
este diagndstico.

La AP-Si es una patologia que por su compiejidad adquiere un
interés especial. Los distintos grados de afectacién observados en la
VT, VD y circulacién coronaria la' convierten en una entidad de dificil
manejo. Por lo tanto, el abordaje terapéutico y las implicaciones
prondsticas dependen del grado de afectacién de estas estructuras
anatébmicas. Los avances en su manejo han sido el refiejo de un
entendimiento mejor de la patologia sin ser todavia alentadores, ya que
a pesar de las diferentes altenativas de tratamiento se asocia a una
mortalidad elevada.

Con las técnicas actuales de ecocardiografia y angiografia se ha
jogrado definir con bastante exactitud la morfologia del VD, circulacion
coronaria y vélvula trictispide. La medicién exacta del valor Z del anillo
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tricuspideo es uno de los detailes anatémicos mas importante que se
investiga por los distintos grupos y, al que a ia fecha se ha atribuido el
valor méas importante en el tratamiento y pronéstico de esta cardiopatia.
Es nuestro inferés conocer la importancia que tiene el realizar un
diagnostico exacto y tratamiento adecuado, asl como evaluar la
evolucion y pronéstico de los pacientes con AP-Sl.

El resultado de esta investigacion revelara los datos estadisticos
que seran de utilidad para determinar la incidencia de presentacion de
esta patologia, conocer los detalles anatémicos encontrados en nuestra
poblacién y correlacionarios con los reportes de ia literatura.
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OBJETIVO:

Conocer la forma de presentacion, evolucién clinica y los detalles
anatémicos mas relevantes en los pacientes con AP-S, analizando en
base a los resultados de qué forma influyen en la eleccién del abordaje
terapéutico y su pronéstico.
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METODOCLOGIA:

A) Tipo de estudio: Observacional, retrospectivo, descriptivo y
transversal.
B) Poblacion de estudio: Pacientes del Hospital infantil de México con
diagnostico de Atresia pulmonar con séptum integro.
C) Criterios de inclusién:
1.- Nifios (as) de 0 a 15 afios.
2 - Diagnéstico de certeza de AP-S realizado a partir de enero
de 1990 a marzo de 1996.
3.- Realizacién de estudio ecocardiografico.
D) Criterios de exclusion:
1.- Nifios con diagnéstico de AP-SI realizado antes de enero de
1990. |
E) Ubicacién temporal: En el periodo comprendido de enero de
1990 a marzo de 1996, '
F) Ubicacion espacial: Hospital Infantil de México "Federico Gomez"
G) Muestra: Se revisaran todos los expedientes clinicos de pacientes
que reunan todos los criterios de inclusion
H) Marco de muestreo: Ei archivo clinico del Hospital Infantil de México
y el archivo clinico del servicio de cardiologia de dicha institucion.
) Unidad de muestreo: Expedientes clinicos. .
J) Variables de estudio:
1.- Edad al diagnéstico :
2.- Edad al momento de la cirugia
3.- Peso al nacimiento
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4.- Peso al momento del procedimiento quirdrgico inicial
5.- Diagnéstico de AP-SI:
a) Clinico: - Manifestaciones clinicas
- Datos radiolégicos _
- Datos electrocardiograficos
b) Morfolbgico:
- Ecocardiograma
- Cateterismo cardiaco
- Cirugia y/o estudio postmortem.
6.- Presencia de conexiones‘ ventriculo - coronarias y de
sinusoides intramiocardicos.
7.- Valor Z del anillo de la valvula tricuspide
8.- Tipo de cirugia y nimero.
9.- Complicaciones.
10.- Condiciones ai egreso.
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RESULTADOS:

En este estudio se incluyeron a 80 pacientes con diagnodstico de
Atresia pulmonar con septum integro (AP-SI) que ingresaron al Hospital
Infantil de México "Federico Gomez", en el pericdo comprendido de
enero de 1990 a marzo de 1996; se incluyd un caso de agenesia de
valvas pulmonares por tratarse de un caso excepcional asociado a un
ventricuio derecho muy hipoplasico. La distribucién por sexos no
mostré diferencias significativas, 41 del sexo masculino y 39 del sexo
femenino (Gréafica |, ver anexos). La edad al momento del diagndstico
fue predominante en la etapa neonatal y en los primeros meses de
vida, representando el 83.7%, con la siguiente distribucion: 37 casos
(46.2%) diagnosticados en la etapa neonatal, 30 pacientes (37.5%) de
1 a 4 meses de edad, 7 casos (8.7%) de 5 a 12 meses de edad y, 6
nifios (7.5%) mayores de 1 afo de edad (Gréfica Ii, ver anexos).

Se revisdé el expediente clinico de los 80 pacientes, quienes
tenian como antecedente de importancia peso al nacimiento de 2,876
kg +/- 538 grs. De los 80 pacientes, 75 cursaron con cianosis al
nacimiento, 5 la desarroliaron posteriormente. Cinco pacientes no
presentaron un crecimiento ponderal adecuado.

En la exploracion fisica a su ingreso se corrobord cianosis en los
80 pacientes, considerandose importante en 14 pacientes mismos que
‘ingresaron con crisis de hipoxia. Se observaron datos de dificuitad
respiratoria en 34 pacientes, hiperactividad precordial en 58,
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hipocratismo digital en 38, deformidad toracica en 16; pulsos saltiones
en 13 pacientes, pulsos disminuidos en 2y, en los 64 casos restantes
los pulsos fueron normaies.

Se ausculté soplo cardiaco en 63 pacientes, no se auscultd soplo
en 10 pacientes y, en el resto de los pacientes no estaba referido en ia
historia clinica (Tabla 1). El soplo cardiaco tuvo las siguientes
caracteriéticas: soplo dnico en 46 pacientes (57.5%), siendo mas
frecuente el soplo sistdlico en el 20. espacio intercostal izquierdo (Ell)
en 23 pacientes, soplo sistélico en el 40. Ell en 13 casos, soplo
confinuo en el 20. Ell en 6, soplo sistdlico eyectivo en el 20. Ellen 3 y,
sopio diastélico en el 20. ENl en 1 paciente. Se auscultaron 2 soplos en
17 pacientes (21.2%), de los cuales fue soplo continuo en el 20. Eil y
sistélico en el 40. Ell en 12 casos, soplo sistélico en 20. Ell y sistdlico
en 40. Ell en 3 niflos y, soplo eyectivo en 2o. Ell y sistélico en 40. Ell en
2 pacientes. Se auscult el sequndo tono tnico en 32 pacientes (40%)
y chasquido protosistéiico en 2 pacientes (2.5%).
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TABLA 1. CUADRO CLINIiCO.

SIGNO No. PACIENTES PORCENTAJE
Cianosis 80 100.0%
Hiperact. Precordial 59 73.7%
Hipocratismo digital 38 47 5%
Dificultad respiratoria 34 : 42.5%
Deformidad toracica 16 20.0%
Diaforesis 15 18.7%
Crisis de hipoxia 14 17.5%
Hepatomegalia 5 6.2%
Pulsos normales 65 81.5%

saltones 13 16.2%
disminuidos 2 ' 2.5%

Soplo cardiaco _ 63 - T78.7%
1 sopio 46 57.5%

2 soplos 17 21.2%

Otras alteraciones encontradas fueron ictericia en 3 casos,
insuficiencia cardiaca en 1, linfohistiocitosis y malrotacién intestinal en 1
paciente. La AP-SI se asoci6 a sindrome dismérfico en § pacientes y
paladar hendido en 2 casos.

De los 80 pacientes sélo contamos con estudio radiolégico ai
ingreso de 62 casos; de éstos, en 60 se observd cardiomegalia, de los
cuales en 16 fue una cardiomegalia muy importante (25.8%), en el
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resto fue una cardiomegalia catalogada como de ieve a mederada; 2
pacientes no presentaron cardiomegalia. En 61 casos se reportd arco
adrtico izquierdo (98.3%) y en un paciente el arco aortico fue derecho
(se corrobord en el ecocardiograma); la imagen de la arteria pulmonar
se observé excavada en 16 pacientes (25.8%), abombada en 1 caso
(paciente con agenesia de valvas pulmonares), crecimiento auricular
derecho en 10, hipertrofia de VD en 7 pacientes (Tabla 2).

TABLA 2. ESTUDIO RADIOLOGICO.

SIGNO NO. DE PACIENTES PORCENTAJE
Cardiomegalia 60 . 96.7% '
No cardiomegalia .2 , 3.2%

Arco abrlico izq. 61 98.3%
Arco adrtico der. 1 1.6%
Pulmonar excavada 16 25.8%
Pulmonar ahombada 1 1.6%
Crecim. Auricular der. 10 16.1%
Hipertrofia de VD 7 11.3%

Se cuenta con el electrocardiograma de 62 pacientes (77.5%),
todos mostraron ritmo sinusal y eje de P normal. El eje QRS se
encontré predominantemente entre 90 y 180 grados (54.8%),
posteriormente entre 0 y 90 grados (42%). Se observaron datos de
crécimiento auricular derecho en 29 pacientes (46.7%), hipertrofia de
VD en 22 (35.4%), hipertrofia de VI en 16 casos {25.8%), crecimiento
biaricular en 2 , hipertrofia biventricular en 1, bloqueo de rama derecha
del haz de his en 2 pacientes (Tabla 3).
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TABLA 3. ESTUDIO ELECTROCARDIOGRAFICO.

SIGNO NO. PACIENTES PORCENTAJE
Ritmo sinusal 62 100.0%
Eje de P normal 62 100.0%
Crecim. Auricular der. 29 46.7%
Hipertrofia de V.D. 22 35.5%
Hipertrofia de V.1 16 25.8%
Crecim. Auricular izg. 3 4.8%
Crecim. biauricular 2 3.2%
Blogueo der. Haz His. 2 3.2%
Hipertrofia biventric. 1 1.6%
Extrasist. supravent. 1 1.6%

El diagndstico de AP-SI fue confirmado mediante estudio
ecocardiogréfico en los 80 pacientes incluidos en el estudio, la
informacién sobre el didmetro del anilio tricnjspideo. anillo puimonar,
morfologia del VD, volimenes ventriculares, patrén coronario y
anatomia de las ramas de la a&eria pulmonar, fue obtenida en 79
pacientes, permitiendb determinar el valor Z del anillo tricuspideo y del
anilio phlmonar en todos estos casos. En la mayoria de los pacientes
con comunicacién interauricular (CIA) restrictiva se logré obtener
informacién sobre el comportamiento del septum interatrial, gradiente
transatrial y diametro de la VC! comparado con ¢! diametro aortico a

nivel abdominal.

El didmetro del anilio tricuspideo permitié dividir a los pacientes

en 3 gQrupos:
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Grupo I, con diametros del anillo tricuspideo mayor de 14mm
(hipoplasia leve), integrado por la minoria de los pacientes (n=6)
representando un 7.5% Unicamente.

Grupo Ii, con didmetro tricuspidec de 9-14 mm (hipoplasia moderada),
integrado por 21 casos (26.5%).

Grupo lll, con didmetro tricispide menor de 9 mm (hipoplasia grave),
integrado por 52 casos 10 que representa el 5% (Tabla 4).

Dicha clasificacion aunque 0tit no traduce en forma exacta el grado de
restriccion al flujo en la via de entrada de VD, ya que no correlaciona el
diametro tricuspideo con la superficie corporal y la talta del paciente.

TABLA 4. DIAMETRO DEL ANILLO TRICUSPIDEO.

GRUPO Il GRUPO Il GRUPO |
<9 mm 9-14 mm > 14 mm
52 (65%) 21 (26.5%) 6 (7.5%)

La determinacién del volumen del VD utilizando el corte subcostal
coronal permitié a su vez clasificar a los pacientes en 3 grupos:
Grupo |, con volumen de VD mayor de 18 mym?S.C. (hipoplasia leve),
integrado por 26 pacientes (32.9%).
Grupo il, con volumen del VD de 8-18 mlim?S.C. (hipoplasia moderada)
integrado por 26 pacientes (32.9%).
Grupo 1ll, con volumen de VD menor de 8 mi/m?S.C. (hipoplasia grave)
integrado por la mayoria de los casos (n=46) representando el 58.2%
del total (Tabla 5).
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TABLA 5. VOLUMEN VENTRICULAR DERECHO.

GRUPO I GRUPOH GRUPO |
<8ml 8§-18ml >18mi
46 (52.8%) 26 (32.9%}) 7 (8.8%)

El valor Z del anillo tricuspideo fluctu6 desde +2 a -7 siendo su
distribucién como sigue: de 0 a 2 en 11 (13.9%), de 0 a -2 en 17
(21.5%), de -2 a -3 en 17 (21.5%), de-3a 4 en 10 (12.6%), de -4 a -6
en 20 {25.3%) y menor de -6 en 4 casos (5%). En resumen el valor Z
del anillo tricuspideo fue mayor de -3 en 45 casos (56.9%) y menor de -
3 en 45 casos (56.9%) y menor de -3 en 34 casos (43.1%). La mayoria
de los pacientes tuvieron un valor Z del anilio pulmonar mayor de -3
{n=58), lo que representa el 73.4%,; solo 21 nifios tuvieron valor Z del
anillo pulmonar menor de -3 (26.6%). Et arco aértico fué izquierdo en
79 y derecho en 1. Las ramas de la arteria puimonar fueron confluentes
en todos. S6lo en 2 encontramos hipoplasia extrema de las mismas, sin
que eso impidiera colocar una fistula sistémico-puimonar con mejoria
relativa de la oxigenacion. )

Mediante  ecocardiografia se  observaron sinusoides
intramiocardicos en 41 pacientes (51.2%) e imagenes de conexiones
ventriculo-coronarias en 18. Se realizb cateterismo cardiaco Yy
angiografia en 27 ¢asos, confirméandose ta presencia de conexiones
ventriculo-coronarias en 7. De los 18 en que se sospechd ta presencia
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de fistulas ventriculo-coronarias por ecccardiografia nc se realizé
angiografia en todos los casos. .

Se realizaron un total de 76 procedimientos quirirgicos, 60 de los
cuales se efectuaron ¢on la informacién ecocardiogréfica unicamente.
La primer cirugia paliativa se realizé predominantemente en la etapa
neonatal en un 36.2% de los casos(n=29), en el pericdo de 1 a 6 meses
fué un 35% (n=28), de 4 a 6 meses el 13.7% (n=11), de 7 a 12 meses
el 3.7% (n=3) y, nifios mayores de 1 afio fueron 3 casos. El peso de los
pacientes durante el procedimiento inicial fué de 3,585 kg +/- 3,660 kg.

En 41 casos se efectué fistuia sistémico-pulmonar tipo Blailock-
Taussig (B-T) como procedimiento aislado y en 13 pacientes se realizé
B-T y oftro procedimiento paliativo. En 16 pacientes se realizo
valvotomia pulmonar, en 6 de ellos como Unico procedimiento y en 10
valvotomia mas otro procedimiento asociado; en 2 de estos casos se
realiz6 valvotomia cerrada tipo Brock. En 11 se realizé éeptostomia
atrial tipo Rashkind por documentarse por ecocardiografia Ia presencia
de una CIA restrictiva, 2 de los cuales se consideraron no exitosos.
Incluimos 8 casos con permeabilidad de la valvula pulmonar por
asociarse a hipoplasia importante de a cavidad de VD (10%), 3 de
estos casos intentaron paliarse con valvulopiastia pulmonar con globo,
siendo fallida en 2, los restantes 5 casos con valvula pulmonar
permeable se sometieron a valvotomia quirlrgica, falleciendo 3 de
ellos.
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La mortalidad en los 16 pacienies sometidos a DVD fué elevada
(n=9) lo que representa el 56.2%, 2 defunciones se presentaron en 6 de
los sometidos a DVD como procedimiento aislado y 7 defunciones en
aquellos sometidos a DVD mas fistula sistémico-puimonar. De los 7
sobrevivientes a la DVD 2 presentan limitacion funcional, 1 por
disfuncion ventricular izquierda y otro por haber quedado con
obstruccion residual importante del tracto de.salida ventricutar derecho
(Tabia 6). Otros procedimientos efectuados fueron derivacién cavo-
puimonar bidirreccional en 1 paciente y embolizacién de fistulas
ventriculo-coronarias en 2 casos (Tabla 7).

La mortalidad observada es elevada, encontrando en nuestra
revision una mortalidad global del 33.7% con un total de 27
defunciones, 9 de ellos se registraron en ios pacientes sometidos a B-T
(Tabla 8), 9 en los sometidos a DVD +/- otro procedimiento asociado.
Se presenté otra defuncion en un paciente con VD hipoplasico
asociado a agenesia de valvas pulmonares que fué sometido a B-T
mas ligadura de la arteria pulmonar y, 8 defunciones mdas se
observaron en pacientes que no fueron sometidos a ningun
procedimiento quirurgico.
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TABLA 6. CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES SOMETIDOS

A DVD.
caso| T | zv |vovD| sc. |TipoDVD| Con. | Cate- | Evol.
mi/m?2 V-C | terism
6 8 o4 | 9 | o019 Bro:-:.lr@B- No | S | D
11 12 | 49| 81 | 060 | DVD_| No | Si
12 17 >2 87 0.24 Broc1l‘<+8- No No D
o | 4 | 47| 34 | 024 |OVD+BT] No | Si_| D
20 16 >2 28 0.22 _ DVD No No D
22 14 | 7 | 97 | 113 |pvD(M | No | No | S
% | 15 | >2 | 39 {028 | DVD | No | No | 8
2 | 79 | 27 | 84 | 026 DV[);;B_T( si | si| D
44 16 1 . 9 0.33 | DVD+BT | No No D
50 13| o | 196 | 027 | DVD1 | No | Si
45 | 72 | 47 ] 51 | 031 DVC:;BT( No | No
24 | 1 1 | 108 | 024 |DvD+BT| No | No | S
54 7 | 48 7 | o1 |ovowBT|Si@ | No | D
74 | 1 5 | 103 | o057 ooy | No | 8 | S
75 8.7 -2 44 | 019 |DVD+B Si Si S
T(1)
79 9 25 | 138 | 023 |[DVD(1)| Si Si S

(1) Estenosis  pulmonar, (2) Sospechada por Ecocardiografia,

*Tricuspide en mm, D=defuncion, S= satisfactoria.
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TABLA 7. PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS REALIZADOS.

PROCEDIMIENTO REALIZADO NO. CASOS.
Blaliock-Taussig 41*
B-T + Rashkind 6
B-T + Valvotomia + ligadura PCA 3
B-T +Valvotomia +cierre de CIA 1
B-T + Brock+septostomia Qx. 1
Valvotomia sola 6
Valvotomia + Septostomia Qx. 2
B-T + ligadura de arteria Pulm, 1
Valvuloplastia trans-cateterismo 3
Rashkind 5
B-T + Valvotomia Qx, 2
Embolizacién de fistula V-C 2
Vaivotomia + cierre de CIA 1
Brock + ligadura de PCA 1
Conexién cavopulmonar hidirec. 1
TOTAL 76

TABLA 8. CARACTERISTICAS DE PACIENTES FALLECIDOS CON

B-T.
CASO T mm T VolvDml/m2 S.Co
1 — — — —
7 45 2.7 54 0.18
29 55 -4 29 0.25
37 6.0 <7 0.3 1.00
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41 11 0 0.23
48 8 -1.3 .. 25 0.20
81 84 -4.1 1.8 0.33
63 8 -2.5 8.6 0.23
78 i 1.5 7.5 0.26

La mortalidad operatoria se presenté en 11 casos (13.7%), 8 de
elios secundarios a chogue cardiogénico, que se presentd sobre todo
en aguelios sometidos a descompresién de VD, los 3 pacientes que

restan fallecieron por choque séptico. La mortalidad tardia se registré

en 8 pacientes {10%); 2 pacientes presentaron oclusidn de B-T, 2
desarrollaron sepsis, 2 bronconeumonia, 1 con blogueo A-V congeénito,

se desconocié la causa de muerte en 2 de los casos. De los 8

pacientes que failecieron sin ninguin procedimiento quirdrgico, 3 fueron
secundarios a choque séptico, 1 por gastroenteritis y deshidratacion v,
en 3 se desconoce la causa (Tablas 9,10,11). ‘

TABLA 9. MORTALIDAD OPERATORIA EN AP-SI.

CAUSA . NO. CASOS
Choque cardiogénico 8
Choque séptico 3

Total

11(13.7%)
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TABLA 10. MORTALIDAD TARDIA EN AP-Si.

CAUSA ‘NO. CASOS
Septicemia 3
Oclusi6n de B-T 2
Desconocida 2
Bloqueo A-V congénito 1
Total 8(10%)

TABLA 11. MORTALIDAD POR OTRAS CAUSAS*.

CAUSA 'NO. CASOS
Choque séptico 3
Broncoaspiracion 1
Gastroenteritis y deshidratacion 1
Desconocida 3
Total 8 (10%)

* Sin cirugia.




DISCUSION.

A pesar de los avances en el conocimiento y las estrategias de
manejo en los Ultimos afios, la sobrevida de los pacientes con Atresia
pulmonar con séptum integro no se ha modificado grandemente 2%,
Por su complejidad su correccion sigue siendo un reto tanto para el
dinico como para el ciryjano ya que a pesar de las diferentes
alternativas de tratamiento e independientemente del procedimiento
quirirgico realizado, la mortalidad a largo plazo no parece modificarse.

Aungue varios autores opinan qué el bajo peso al nacimiento es
un factor de riesgo relacionado a mortalidad temprana %, datos
obtenidos del New England Regional Infant Cardiac Program indican
que el bajo peso al nacimiento es poco comun en estos nifios “%; en
nuestra revisién encontramos un peso al nacimiento normal (2,876 kg
+-538 grs). Se ha considerado que el peso del paciente durante el
procedimiento quirdrgico inicial es un importante predictor de la
supervivencia ®®, nosotras encontramos que durante el procedimiento
inicial los pacientes presentan un peso dentro del rango normal, por o
que no observamos una influencia importante del peso sobre la
supervivencia. ) |

Los aspectos anatomicos mas importantes a considerar cuando
se contempla la correccién de la AP-Sl son: el valor Z del anilio
tricuspideo, volumen ventricular derecho y patrén coronario. Ei anillo
tricuspideo fué mayor de -2 en el 35% de nuestros casos (n=28), entre -

33




2y -4 en el 30% (n=24) y, menor de -4 en el 33% {n=26). Estos
resultados difieren de los encontrados por I-iantey y cols. en donde el
valor Z mayor de -2 io encontraron en el 52% y menor de -4 en el 26%
de sus casos . El anilo tricuspideo fué menor del normal en el 86%
de nuestra revisién contra un 75% encontrade por Hanley y col ©. La
correlacion entre el tamario de la cavidad ventricular derecha y €l valor
Z del anillo fricuspideo es muy buena. En nuestra revision en base al
volumen ventricular derecho encontramos que fué pequeiia en el
91.1% (n=72), severamente reducida en el 58.2% (n=46) y grande en 7
(8.8%), estos dltimos resultados son muy similares a ios reportados por
Hanley y col. Donde encontraron también una cavidad de VD pequefia
en el 90% de los casos, severamente reducida en el 54% y cavidad
ventricular derecha grande en 8 (7.2%) . -

En base al valor Z del anillo tl_ricuspideo, teoricamente sélo el 35%
de nuestros casos serian candidatos a DVD y eventualmente algunos
casos con valor Z entre -2 a -4, por lo que en la mayoria no estaria
indicado el procedimiento sefalado, por mencionarse que los
resultados de la DVD son poco alentadores en aquellos pacientes con
valor Z del anillo tricuspideo menor de -3. A este respecto vale la pena
mencionar que aunque creemos que ‘Ia‘ determinacién del valor Z del
anillo tricuspideo es indispensable para la eleccién del procedimiento
quirurgice ideal, debe investigarse mas a fondo el papel que juega el
apérato subvalvular tricuspideo ya que éste puede condicionar un
riesgo adicional, produciendo un obstaculo al flujo en el tracto de
entrada ventricular derecho mas importante ain que el anilo
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tricuspideo mismo; aunque Kirklin, Fokers y otros creen que
esencialmente todos los pacientes en la etapa neonatal pueden recibir
una correccion bi-ventricular .

En el estudio mult-institucional realizado por Hanley muestra
claramente que el vator Z del anitlo iricuspide‘o influye importantemente
en el tipo de correccién gue requiere cada caso, observando que a
menor valor Z del anillo tricuspideo existe mayor prevalencia de
correcciones univentriculares y menor prevalencia de correcciones
biventriculares, 1a situacion inversa se observa en aquellos pacientes
con valor Z del anillo tricuspidec mayores y, mayor prevalencia de
correcciones con circulacion mixta en aquelios con valores Z del anillo
tricuspideo intermedios (Tabla 12) ©.

TABLA 12. VALOR Z DE LA VT COMO PREDICTOR DEL TIPO DE

CORRECCION QUIRURGICA.
Valor Z de A/T_| R.Univentricular [ R. Biventricular | Circulac. mixta

-8 87%. 2% 11%

) 67% 5% 28%

-4 45% 14% 42%

-3 27% 27% 46%

-2 16% 44% 40%
-1 9% 63% 28%

0 5% . 71% 24%

En cuanto al valor Z del anillo pulmonar, aunque no ha sido
publicado existe consenso en que tanto e! anillo pulmonar como tronco
y ramas de la afteria pulmonar en muy rargs casos se encuentran
severamente afectados, fa mayoria de nuestros pacientes tuvieron un
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valor Z del aniillo pulmonar mayor de -3 (n=58) lo que representa el
73.4% y sblo 21 (26.6%) tuvieron valores Z de anillo pulmonar menores
de -3. Por otro lado las ramas de la arteria puimonar fueron confluentes
y de tamaio adecuado en todos excepto en 2 en que se consideraron
hipoplésicas similar a lo reportado por Bartitessa (2.

El porcentaje de anomalias coronarias reportado en las distintas
revisiones es muy variable, por ejemplo, Haniey y col. reportan
conexiones V-C en el 45% de 145 pacientes, Giglia TM y col. el 32% de
26 casos, Akaji y col. las encontraron en un 22.9% de 61 casos,
Pawade y col.. reportan un porcentaje que.varia del 30 al 60%. En
nuestra revision encontramos fistulas V-C en el 25.9% (n=7) de los 27
sometidos a estudio angiografico ©**'% (Tabla 13).

. TABLA 13. ANOMALIAS CORONARIAS.

AUTOR SINUSQIDES IM CONEXIONES V-C
No. % No. %
Hanley 76 51 65 44
Giglia 26 32
Akaji 14 23
Pawade 30-60
HILM. 41 51 7 26

g Es importante sedalar que la incidencia real de estas alteraciones
en la circulacién coronaria en nuestra pobiacion la desconocemos
debido a que en la mayoria de nuestros pacientes no se realizé
angiografia siendo sometidos a correccion sélo con la informacion
ecocardiografica.
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A pesar de que la ecocardiografia BD, doppler y doppler color
puede orientar a la presencia de conexiones V-C, es necesaria la
confirmacién de éstas por angiografia para qeterminar la presencia de
estenosis y/o atresia en algin segmento de éstas fistulas coronarias
que puedan ensombrecer el prondstico al someter a DVD.

En la génesis de las conexiones V-C se cree es favorecida por la
presibn  suprasistémica ventricular derecha condicionando Ia
persistencia de sinusoides intramiocardicos presentes
embriolégicamente “?, al conectarse éstas con el sistema coronario
producen turbulencia y tortuosidad favoreciendo obstruccion de arterias
coronarias . Freedom y col. proponen que la interposicién de un
conducto entre el VD y la aorta ascendente puede descomprimir al VD
de una presion suprasistémica a una_ presion sistémica sin
comprometer las areas del miocard‘io irrigadas por las conexiones V-C
favoreciendo fa no progresion de la hipertrofia y fibroelastosis que
pueden conducir a arritmias graves, esto tambien puede reducir la
turbulencia en dichas conexiones y por tanto evitar {a dilatacion y
estensosis de las mismas ?*.

Al igual que nuestra revisién, la mortalidad encontrada por Hanley
y col. en pacientes sometidos a DVD es elevada, con una sobrevida del
98% a 1 mes y del 60% a los 24 meses . La sobrevida en nuestro
grupo de pacientes con AP-S] sometidos a B/T unicamente es menor
en aqueilos pacientes con ofra patologia, por ejemplo pacientes con
tetralogla de Fallot sometidos a B-T donde en un seguimiento realizado
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a 42 meses ia sobrevida de AP-SI, al igual que Hanley, era de apenas
un 60% comparada con una sobrevida en tetralogia de Fallot cercana al
90%.

Hasta ahora teoricamente la DVD en AP-SI es el procedimiento
ideal. En Ia practica, la DVD en la etapa neonatal sin B-T parece ser el
procedimiento 6ptimo en pacientes con valor Z del anillo tricuspidec de
-0.5 o mayor. Aunque ia valvotomia por técnica percutanea alivia la
obstruccién, la valvotdmia con parche transanular garantiza un mejor
flujo a la arteria puimonar con menos posibilidades de que el tracto de
salida del VD quede obstruido. Por otra parte, {a colocacion del parche
transanular para descomprimir al VD puede resultar en falla aguda del
mismo con hipoxia y muerte al aumentar el corto circuito de derecha a
izquierda a través del foramen oval, eso sin considerar las posibles
alteraciones coronarias asociadas, las cuales incrementan el riesgo
quirdrgico. En esta situacion el asociar una fistula sistémico-pulmonar
podria ser capaz de prevenir la hipoxia, por 1o que se asume que una
intervencién 6ptima ideal en neonatos con valor Z del anillo tricuspideo
de 45 a -4 es la colocacion de un parche transanular
concomitantemente con la colocacion de una fistula sistémico-

puimonar ©. Aunque adn es controvertido, Foker y col. consideran que '

debe contemplarse el realizar un B-T cuando se considera que la DVD
no es lo suficientemente amplia (por la morfologia propia del anillo
tricuspideo y del infundibulo pulnionar) para permitir un flujo
anterogrado adecuado al arbol arterial pulmonar 25)
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En la revision de Leung, la mortalidad también fue elevada siendo
de 52%, 12 casos de los 23 sometidos a DVD. Restrospectivamente
vale la pena mencionar que 5 de nuestros casos no eran candidatos
optimos para DVD ya que la hipoplasia del anillo tricuspideo era
importante con valores Z menores de 4.

Williams y col. reportaron la experiencia de Toronto con
tromboexclusion del VD en pacientes con conexiones V-C quienes
encontraron que 6 (50%) de sus 12 casos tenian estenosis coronaria,
ocurriendo muerte operatoria en todos los que tenian esta alteracion
coronaria %®.

Contrario a lo reportado por Bull y col. observamos una
mortalidad mayor en aquellos pacientes sometidos a DVD mas fistula
sistémico-pulmonar asociada, que en aquellos sometidos solamente a
DVD ® Creemos que éstos resultados estan en relacion directa con Ia
DVD en si y, que la fistula sistémico-pulmonar asociada fué una
situacién casual ya que los reportes previos no muestran que exista
mayor mortaiidad cuando se asocian los 2 procedimientos.

La estenosis pulmonar critica del recién nacido asociada a VD
hipoplasico a encontramos mas frecuentemente que io reportado en la
Iitefatura, representando en nuestra serie el 10% contra un 4%
reportado por otros autores.



Gigtia y col. Observaron una mortalidad en 9 de sus 16 pacientes
sometidos a DVD igual que la morialidad encontrada en nuestro grupo
de pacientes, solamente que en ellos existia un factor de riesgo
adicional, es decir, conexiones V-C mas estenosis de una coronaria en
2, en 3 casos estenosis yfo atresia tanto de la coronatia derecha como
de la descendente anterior , y en 7 conexiones V-C sin estenosis,
situacion que s6lo encontramos en 4 de nuestros pacientes que tenian
fistulas V-C sin estenosis, sobreviviendo 2 de elios a pesar de haberse
descomprimido el VD. Los 7 pacientes con conexiones V-C sin
estenosis sometidos a DVD sobrevivieron, por lo que consideran que
no se contraindica la DVD en este grupo de pacientes . Alboliras y
col. reportan una mortalidad menor de sélo el 20% en 10 pacientes
sometidos a DVD al igual que Cobanoglu quien reporta tambien una
mortalidad menor, de sblo ef 25% de los 17 sometidos a DVD,
solamente que el 100% de sus sqbrevivientes requirieron reoperacion
por obstruccién residual en el tracto de salida de VD ©#". Clearence y
cols. reportan una mortalidad del 37% mencionandose un alto
porcentaje de obstruccion residual del tracto de salida de VD, y por lo
tanto, de reoperacion por esta causa **. Mc Caffrey y col. observaron
una mortalidad en el 27% de 8 casos *.

Por otro lado se menciona en algunos estudios que el crecimiento
tanto del anillo tricuspidec como del volimen ventricular derecho €s
factible, sin embargo no existe suficiente informacién, ni la poblacion
estudiada es representativa, para poder determinar el grado de
crecimiento de VD después de su descomprgsibn. por lo que a la fecha
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se desconocen los factores involucrados que favorecen dicho
crecimiento; aunque algunos como Levalh'y col. mencionan que la
insuficiencia tricuspidea participa en el crecimiento de VD después de
su descompresién ©®. Metzdorff y col. observaron incremento mayor del
valor Z del anillo tricuspideo en pacientes sometidos a DVD inicial
contra aquellos sometidos a fistuia sistémico-pulmonar solamente ©%,

Como se puede ver existen aiin muchos enigmas por resolver en
relacion a esta patologia y su manejo, por tanto es aceptable mencionar
que los intentos por los distinios grupos en modificar [a sombria
evolucion de los pacientes con AP-SI estan justificados v, que sin ser
pesimistas se debe aceptar que los procedimientos realizados no dejan
de ser paliativos, y que muy probabiemente la alternativa final que
justifique nuestros esfuerzos sea el de realizar transplante cardiaco.
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CONCLUSIONES:

1.- La ecocardiografia bidimensional doppler y doppler color
proporciona informacion suficiente para planear el tipo de tratamiento
en cada caso en particular, por permitir evaluar con toda precision el
valor Z del anillo tricuspideo y 1a morfologia ventricular derecha.

2.- En aquelios pacientes en que la ecocardiografia determine un anillo
tricuspfdeo muy hipopldsico y volumen ventricular derecho muy
reducido; por la mayor asociacion en estos casos de conexiones
ventriculo-coronarias debe realizarse angiografia para determinar el
patron coronario.

3.- La ecocardiografia es capaz de determinar qué casos necesitaran
septostomia atriat al diagnosticar con exactitud 'la presencia de
comunicacion interatrial restrictiva.

4.- El valor Z del anillo tricuspideo y el estada de circulacién coronaria
son determinantes en la evolucion y prondstico de los pacientes con
Atresia pulmonar con séptum integro.

5.- La sobrevida de los pacientes con AP-S} no se ha modificado en

forma importante a pesar de los avances en las técnicas quirlrgicas
ulilizadas.
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€.- En los pacientes recién nacidos, en los que por ecocardiografia se
demuestre un anillo fricuspideo y una cavidad ventricular derecha muy
hipoplésica, y que por tanto tengan pocas posibilidades de correccion
bi-ventricular, deben ser sometidos a fistula sistémico-pulmonar

exclusivamente como procedimiento paliativo inicial, sin cateterismo
previo.
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Imagen 2 Un caso
ycon hipoplasia
moderada del V.D
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fimagen 3
Ecocardiograma con §
thipoplasia grave de
cavidad ventricular
lderecha




Imagen 4 Un caso con fistula
ventricuio-coronana que fue
sometido a embohzacion

ilmagen 5 En la radiografia se muesira el dispositivo ocluyendo ta fistula i
lventriculo-coronano :
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Imagen B En el control ecocardiografico se observa el dispositivo ocluyendo
ta conexidn entre la fistula ventriculo-coronana y la coronaria izguierda
1




Imagen 7 Eje corto que muesira dilatacidn importante de ia porcidon proxqmaﬁ

de la arteria coronana izquierda sugestva de conexiones ventricular|

coronanas j

Imagen 8 Presencia
de Sinusocides
ntramiocardicos
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FIGURA .- Normograma para determinar cl valor Z de la valvida tnictspide a partir del
didimetro medido en ¢t ecocardiograma (Obtenido de la publicacién de Rowlatt v cols)
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