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RESUMEN

Presentamos nuestra experiencia en el diagnéstico y manejo de los pacientes con sindrome
de la valvula pulmonar ausente (SVPA). En el periodo comprendido de 1991 al 2003 se
establecié diagnostico de SVPA en 33 casos de los cuales 22 (66.6 %) correspondieron al
género femenino. La mediana de la edad fue de 1.5 afios con una minima de 2 dias y
maxima de 16 anos. El diagnostico se hizo en todos los casos mediante ecocardiograma. Las
lesiones que acompanaron al SVPA fueron: en 27 casos, tetralogia de Fallot (82%); dos con
comunicacion interventricular (6%) y un caso con doble salida del ventriculo derecho (3%),
otro con anomalia de Ebstein mas conducto arterioso permeable (3%) y otro con ventriculo
derecho hipoplasico (3%). Un paciente no tuvo lesiones asociadas. En 23 casos (69.7 %)
existié dilatacion aneurismatica de las ramas pulmonares. Las caracteristicas del tamafio del
anillo pulmonar fueron: a) hipoplasia (valor Z < -2) en 15 enfermos (45.4 %); b) normal (-2 2
Z <+2)en 12 casos (39.4%), y; c) dilatado (valor Z > +2) en 6 pacientes (15.2 %). El tamafio
de las ramas pulmonares fue: la rama derecha Z de + 2 en 97% y normal en 3%; la rama
izquierda fue Z + 2 en el 78.7%, normal en 15%, y en 3% de los casos hubo agenesia de
dicha rama. Se llevaron a tratamiento quirdrgico a 14 pacientes de los cuales 5 fueron
menores de 1 afo. En todos se realizd correccion total que consistio en cierre de
comunicaciéon interventricular y colocacion de protesis del INC, Hancock o monovalva;
cuando fue necesario, ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho y plastia de las
ramas. Las complicaciones postquirurgicas inmediatas fueron insuficiencia cardiaca 57.1 %,
sangrado 28.6 %, arritmias 14.3 %. El tiempo de sobrevida con cirugia fue de 7.2afios Yy sin
cirugia 7.6 afos. El unico factor de riesgo encontrado asociado con mortalidad fue la edad

menor de 6 meses.



El seguimiento maximo ha sido de 13 afios con mediana de 4.2 afios. Durante el seguimiento
ha habido necesidad de dilatar con balén un caso por estenosis pulmonar con resultado
favorable. Otro paciente requiri6 cambio de prétesis por calcificacion ocho afios después de
la correccidon de su cardiopatia. La evolucion del resto de los pacientes operados ha sido
satisfactoria. A todos los que sobrevivieron a la cirugia (10 casos) se realiz6 ecocardiograma
postquirurgico con lesiones residuales de poca cuantia. No se ha evaluado la clase funcional
por métodos cuantificables. Conclusiones: Es una patologia heterogénea ha sido posible
incluirla dentro de dos grandes grupos: a) como una variante de tetralogia de Fallot y b)
dentro de las obstrucciones a la via de salida del ventriculo derecho sin comunicacion

interventricular.

El Unico factor que se asocio a muerte fue la edad menor a 6 meses por lo que en nuestra
opinidon es conveniente tratar de retrasar la cirugia en este grupo de enfermos ya que con o
sin ella los pacientes no sobrevivieron. Por otro lado el grupo de pacientes mayores que tiene
menos severidad de sintomas clinicos consideramos que deben ser tratados a una edad

mayor con el objeto de evitar recambios valvulares.



SUMMARY

We present our experience in the diagnosis and the patients handling with syndrome of the
absent lung valve (SVPA). In the understood period of 1991 at the 2003 diagnosis of SVPA
settled down in 33 cases of those which 22 (66.6%) they corresponded to the feminine
gender. The medium of the age was of 1.5 years with a minimum of 2 days and 16 year-old
maxim. The diagnosis was made in all the cases by means of echocardiography. The lesions
that accompanied the SVPA were: in 27 cases, tetralogy of Fallot (82%); two with ventricular
septal defect (6%) and a case with double exit of the right ventricle (3%), another with
anomaly of Ebstein more patent ductus arteriosus (3%) and another with ventricle right
hypoplastic (3%). A patient didn't have associate lesions. In 23 cases (69.7%) dilation
aneurysm formation of the lung branches existed. The characteristics of the size of the lung
ring were: to) hipoplasia (value Z < -2) in 15 sick persons (45.4%); b) normal (-2 =< Z >= +2)
in 12 cases (39.4%), and; c) extensive (value Z > +2) in 6 patients (15.2%).. The size of the
lung branches was: the right branch Z of + 2 in 97% and normal in 3%; the left branch was Z
+ 2 in 78.7%, normal in 15%, and in 3% of the cases there was impotence of this branch.
They were taken to surgical treatment to 14 patients of which 5 were smaller than 1 year. In
all he/she was carried out total correction that consisted on closing of ventricular septal defect
and placement of prosthetics of the INC, Hancock or monovalve; when it was necessary,
amplification of the tract of exit of the right ventricle and plastic of the branches. The
complications immediate post surgical were inadequacy heart 57.1%, bled 28.6%,
arrhythmias 14.3%. The life on with surgery 7.2 years and without surgery 7.6 years. The only
factor of opposing risk associated with mortality was the age smaller than 6 months. The

maximum pursuit has been of 13 years with medium of 4.2 years.



During the pursuit there has been necessity to dilate with balloon a case for pulmonary
stenosis with favorable result. Another patient required prosthetic change for calcification
eight years after the correction of her cardiopathy. The evolution of the rest of the operated
patients it has been satisfactory. To all those that survived the surgery (10 cases) he/she was
carried out echocardiography postsurgical with residual lesions of little quantity. The
functional class has not been evaluated by quantifiable methods. Conclusions: It is a
heterogeneous pathology it has been possible to include it inside two big groups: to) like a
variant of tetralogy of Fallot and b) inside the obstructions to the road of exit of the right

ventricle without ventricular septal defect.

The only factor that you associates to death the smallest age went to 6 months for what is
convenient to try since to retard the surgery in this group of sick in our opinion with or without
her the patients didn't survive. On the other hand the biggest group of patients that has less
severity of clinical symptoms considers that they should be treated to a bigger age in order to

avoiding valvular replacements.
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INTRODUCCION

El sindrome de la valvula pulmonar ausente (SVPA) es una anomalia rara que consiste en
falta de desarrollo o formacion rudimentaria de las sigmoideas pulmonares con dilatacién del
tronco y ramas de

la arteria pulmonar de grados variables. Fue diagnosticado por Chevers en 1847" La
segunda descripcidén fue hecha por Roger y Wilson en 1908 en un caso de autopsia y se
asocio a Kutz, transposicion corregida de las grandes arterias en situs inversus. El tercer
ejemplo fue reportado en 1927 por Sprague and White que documentaron los hallazgos
clinicos y de autopsia de un caso con comunicacién interventricular 2 .Corresponde al 1% de
todas las cardiopatias congénitas3. Hasta 1974 solo habian sido reportados 106 casos; los
hallazgos clinicos habian sido descritos en 80 de estos enfermos y los otros fueron
descripciones quirurgicas o de autopsia 2. Es una entidad que puede existir en forma
aislada o asociarse a otras cardiopatias entre las que destacan la tetralogia de Fallot,
comunicaciéon interventricular, doble salida del ventriculo derecho, transposicion de las
grandes arterias, hipoplasia del ventriculo derecho e interrupcion del arco aortico>* En el
consenso de expertos realizado en el ano 2000 para definir la nomenclatura de las
cardiopatias congénitas, el sindrome de la valvula pulmonar ausente se incluyé en dos
grandes grupos: asociado a tetralogia de Fallot , al que pertenecen la mayor parte de los
casos Yy por otro lado dentro de las obstrucciones a la via de salida del ventriculo derecho sin
comunicacion interventricular>®

Muchos autores han escrito acerca de este tema. Existen diversos puntos de vista al

respecto. Estas diferencias estan relacionadas con lo poco frecuente de la presentacion de
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esta entidad y la heterogeneidad en la morfologia de la lesion. Las casuisticas son pequeias
y existen muchas preguntas que aun no se han resuelto. Lo que es claro es que se trata de
una enfermedad que involucra al corazén y en la que ademas existen alteraciones en las
arterias pulmonares y en los bronquios. Las consideraciones que realizé Ravinovitch’ en
1982 han sido el sustrato para lo que ahora podemos saber de este padecimiento. Informé
que el conducto arterioso y las ramas pulmonares se forman del dia 25 al 29 de la gestacion;
las anormalidades bronquiales estan relacionadas con alteraciones que se producen entre
el dia 25 y 28 de la gestacion. El alineamiento del tronco cono con los ventriculos se lleva a
cabo en condiciones normales los dias 30 a 38. Si en este proceso surgen alteraciones se
produce tetralogia de Fallot o transposicion de las grandes arterias. Durante la sexta semana
del desarrollo las estructuras vasculares pulmonares tienen su mayor crecimiento por lo que
se ha especulado que la ausencia de la valvula pulmonar y del conducto arterioso puede
estimular su proliferacion. Dependiendo del grado de compresion esta presion extrinseca
puede interferir con la capacidad del arbol bronquial para desarrollar sus brazos distales.
También sugiri6 que en la gestacién tardia las arterias pulmonares pueden contener por
unidad de tiempo la porcion del retorno venoso del flujo que ordinariamente pasa del
conducto a la aorta produciendo dilatacion del tronco y las ramas pulmonares. En su
casuistica solo de tres autopsias encontré que las arterias intrapulmonares eran anormales
(no existian o eran pequefias ademas que las arterias segmentarias tenian vasos alrededor y
algunos formaban largas anastomosis. En cada segmento arterial habia pocas ramas,
continuaban a la periferia con pocos cambios en tamano entrelazandose y comprimiendo los
bronquios que los acompafan. Microscopicamente las arterias intrapulmonares tuvieron
dimensiones normales en la pared, la lamina elastica fue normal o reducidamente

desminuida.

11



12

Las arterias pulmonares intraacinares estaban ligeramente agrandadas pero su numero en
relacion a los alvéolos fue normal. En algunos casos la capa muscular se extendio hasta los
alvéolos. Los bronquios fueron normales en dos casos en estructura y apropiadamente
cartilaginosos a pesar de su apariencia distorsionada’

En una serie de casos pequefia que realizo Lakier? en 1984 se encontré asociacion entre la
orientacion del infundibulo y la dilatacién de las ramas pulmonares: los pacientes con
infundibulo largo orientado de izquierda a derecha tenian dilatacion aneurismatica de la
arteria pulmonar derecha. En los pacientes con orientacion vertical o izquierda del
infundibulo tenian dilatacién de ambas ramas o de la izquierda.

También se ha postulado que la insuficiencia pulmonar masiva en el feto puede producir
insuficiencia cardiaca prenatal en casos con septum intacto. En los fetos la presién pulmonar
es sistémica y hay circulacién con el circuito arterial a través del conducto. En los pacientes
con SVPA y septum intacto puede haber paso de sangre a través del conducto y la arteria
pulmonar durante la diastole del ventriculo derecho; la cantidad de flujo depende de la
resistencia ofrecida por el conducto arterioso y la complianza del ventriculo derecho. La
insuficiencia tricuspidea es consecuencia de la sobrecarga de volumen del ventriculo
derecho. Las consideraciones hemodinamicas son diferentes cuando existe comunicacion
interventricular y estenosis pulmonar. La obstruccion pulmonar y la relativa baja resistencia
placentaria  favorecen cortocircuito de derecha a izquierda a través de la comunicacion
interventricular. Puede haber deterioro del llenado diastdlico del ventriculo derecho
secundario a insuficiencia pulmonar, dilataciéon ventricular y disminucion de la complianza. El
conducto es una estructura interesante en esta condicion; en presencia de obstruccién

pulmonar severa el flujo es de la aorta a la pulmonar.
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Dependiendo de la severidad de la estenosis el flujo a través del conducto debera ser igual o
menor que a través de la circulacion pulmonar. En los pacientes con obstruccién pulmonar
severa el conducto es delgado y se conecta con la aorta descendente a través de un
marcado angulo agudo inferior en contraste con un angulo inferior obtuso encontrado en
fetos sin patologia cardiovascular. La predileccion de la interrupcién de una rama de la arteria
pulmonar puede estar relacionada con el flujo fetal preferencial; por ejemplo la direccién del
flujo hacia la rama derecha predispone al desarrollo de una porcién atrética en el origen de

la rama izquierda 2

La compresidon bronquial por dilatacion de las ramas pulmonares es un problema particular
de la infancia temprana y que puede mejorar espontaneamente al final del primer afio de
vida. Muchos factores se han asociado a ésta mejoria y se relacionan con cambios de la
maduracién primaria del arbol traqueobronquial y de los pulmones. En los nifios el soporte
cartilaginoso, muscular y elastico de la via aérea es débil. Normalmente hay colapso parcial
de la via aérea inferior durante la espiracion y este colapso puede ser exagerado cuando se
incrementa la excursidn espiratoria. Estas estructuras fragiles son susceptibles a la
compresion por arterias pulmonares distendidas. Con el crecimiento los bronquios llegan a
ser firmes y mas resistentes a la deformacion. Ademas el lumen bronquial incrementa su
calibre, consecuentemente el mismo grado de compresion puede producir menos obstruccion
de la via aérea que en los pequefios bronquios de los nifios menores 2.

En los ultimos anos el diagndstico ha sido efectuado desde la vida fetal. Cuando los casos

son graves en estas etapas se manifiestan como hidrops fetal o muerte intrauterina.
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Si sobreviven a esta etapa algunos casos se manifiestan por insuficiencia respiratoria
secundaria a obstruccion bronquial durante el primer mes de vida. Otros casos se
manifiestan por infecciones de vias respiratorias y enfisemas lobares debido a la
compresion de los bronquios producida por las ramas dilatadas de la arteria pulmonar. Otros
mas son asintomaticos y el diagndstico se establece por la presencia de soplo. Los datos de
exploracion fisica son tipicos de la cardiopatia. Se palpa un impulso paraesternal izquierdo
bajo, expansion sistdlica de la arteria pulmonar y trill sistdlico o bien sistodiastélico en
segundo espacio intercostal izquierdo. Existe un soplo sistolodiastélico en foco pulmonar
separado por un silencio que corresponde al segundo ruido pulmonar. EI componente
sistélico es expulsivo, de baja frecuencia y no se refuerza en la telesistole; el diastélico es
rudo igualmente de baja o mediana frecuencia corto y termina antes del primer ruido. Las
caracteristicas del soplo diastélico dependen en mucho del gradiente de presion que exista

entre los dos circuitos durante la diastole.

La presencia de cianosis depende del tamafo del defecto septal interventricular y el grado
de obstruccion pulmonar. En la radiografia de térax existe cardiomegalia de diversos grados
y dilataciéon de ramas pulmonares que esta en relacion con la insuficiencia pulmonar y las
caracteristicas del infundibulo. En el electrocardiograma el ritmo es sinusal y las alteraciones
de la onda P reflejan sobrecarga atrial derecha. El eje eléctrico de QRS esta generalmente
desviado a la derecha. Puede existir hipertrofia ventricular derecha aislada, combinada con
sobrecarga ventriculo izquierdo, o bien con bloqueo de la rama derecha del haz de His. El

ecocardiograma es en la actualidad el método diagnéstico no invasivo de eleccion®.
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En el eje paraesternal largo en caso de estar asociado con tetralogia de Fallot puede
observarse el cabalgamiento aédrtico. Se realizaran las mediciones correspondientes para
determinar el tamafio de ventriculo izquierdo y derecho; este ultimo en ocasiones es
hipoplasico. En eje corto se demostraran las caracteristicas del infundibulo, si es estrecho o
amplio, las valvas rudimentarias, la anatomia del tronco y ramas pulmonares debiendo
efectuar mediciones de estas estructuras. Recientemente se han correlacionado con el
diametro de la aorta. ° .Se evaluara en este mismo eje el grado de estenosis e insuficiencia
pulmonar y también la posibilidad de ausencia de una rama pulmonar. Como una
asociacion frecuente es el conducto arterioso es el corte ideal para buscarlo. En el eje de 5
camaras se apreciara el cabalgamiento adrtico en caso de existir. Es poco habitual que en la
época actual se realice cateterismo diagnostico. La resonancia magnética ha sido utilizada
para investigar la presencia de compresién bronquial. Varias series han reportado mortalidad

del 41 al 100% en pacientes con compromiso respiratorio severo %1%,

Muchos tratamientos se han utilizado y los resultados son diversos. Existe controversia
acerca del manejo de pacientes sintomaticos. Se ha propuesto para los enfermos con
insuficiencia respiratoria y falla ventricular derecha ofrecer inicialmente terapia respiratoria
vigorosa y si ésta falla, cirugia sin insercion de la valvula pulmonar'? . En1969 Waldhausen
describié el uso de la cirugia de Glenn para aliviar la obstruccion. Esta técnica fue seguida
por Osman con aneurismorrafia. Bove recomendd suspension de la arteria pulmonar en la

fascia retroesternal y aneurismorrafia.
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Litwin removié la arteria pulmonar del mediastino y la coloco en la porcion anterior de la aorta
ascendente utilizando un tubo protésico. Opie propuso bandaje de la arteria pulmonar. Byrne
e llbawi realizaron ligadura del tronco de la pulmonar y colocacion de fistula de Blalock
Taussig modificada™ .Ninguna de estas técnicas fue perfecta. Todos estos tratamientos
paliativos no corrigen la fisiologia y una nueva intervencion se torna sumamente dificil. En
1981 Dunnigan establecio la importancia de la completa reparacion al cerrar la comunicacion
interventricular e insertar una protesis pulmonar con objeto de reducir la dilatacion de las
ramas y la consecuente compresion bronquial. La literatura quirdrgica ha demostrado que
los pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente que se acompafan de tetralogia de
Fallot cuyos sintomas son minimos Yy que se corrigen con parche transanular tienen
adecuada evolucion a pesar de la insuficiencia pulmonar por lo que el beneficio de los

conductos valvados en todos los pacientes es incierto. Pinsky y Godart''®

sugirieron que el
beneficio de la insercion de una prétesis en posicion pulmonar es limitada en los pacientes
con estenosis de las ramas. Sin embargo los grupos de Ibawi, Stellin y Danilowicz creen que
la insercion de una valvula es parte de la reparacion. Esta controversia surgié debido a
estudio experimentales en que se demostré que la insuficiencia pulmonar es bien tolerada
por afos, sin embargo en pacientes con hipertension arterial pulmonar se ha sugerido
‘s . . Y 16 .. '
colocacion de protesis en posicion pulmonar™®. El uso de homoinjertos para corregir esta

patologia se inicio en 1971 por Layton en pacientes adolescentes. Mas adelante Snir lo uso

incluso en neonatos.

El argumento para esta practica se fundamenta en que debido a que las resistencias
pulmonares estan elevadas en los neonatos reparar las arterias pulmonares masivamente

dilatadas es dificil cuando se han descomprimido.
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Se ha especulado que la remociéon completa o casi completa de la arteria pulmonar y su
sustitucién por homoinjerto no causan recurrencia de la obstruccion bronquial. Con el uso de
la circulacién extracorpérea y la hipotermia profunda ha sido posible realizar aneurismorrafia
extensa. Stellin propuso acortar la arteria pulmonar por plicatura para separar el area de
bifurcacién de la traquea y colocar el orificio de la rama pulmonar derecha inferiormente. La
arteriopexia pulmonar ha sido utilizada para liberar la compresion externa. Si los pacientes
sobreviven mas alld de la etapa neonatal la remodelacion de las arterias pulmonares
aneurismaticas para reducir la obstruccion bronquial, el cierre del defecto interventricular, la
reconstruccion de la via de salida del ventriculo derecho con parche de pericardio sin
colocacion de valvula a nivel pulmonar produce buenos resultados. La misma conducta
puede ofrecerse en los paciente mayores. Otro problema es que la aneurismorrafia del tronco
y las ramas no siempre mejoran la obstruccion pulmonar. Algunos reportes anecdéticos

|17

informan de la colocacion de stent en la luz bronquial'® ,sin embargo se desconocen los

resultados a mediano y largo plazo.

Recientemente el concepto ha evolucionado se ha acordado arterioplastia pulmonar sin
insercion de valvula pulmonar a excepcion de los paciente que tiene hipertension arterial

pulmonar '

Lakier informo que los pacientes que no tenian problemas respiratorios severos tenian
buena evolucién; la historia natural en estos casos era semejante a los enfermos con
tetralogia de Fallot. Pinsky encontré que después de los 16 meses de vida los pacientes no
presentaban mas compromiso respiratorio . Han sido pocos los grupos que han evaluada las
variables para predecir desenlace. Son pocos los estudios en que se ha establecido factores

de riesgo asociados a desenlace.
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Un analisis multivariado realizado por Hew mostré que la insuficiencia respiratoria, la edad
menor de 30 dias, el peso menor de 3000 g, y el tratamiento quirurgico realizado antes de

1990 son factores de riesgo para mortalidad.

En la casuistica publicada por Moon-Grady en el mismo afio solo la insuficiencia respiratoria

y el hidrops fueron predictores de mortalidad.

En resumen estamos frente a una cardiopatia que no solo involucra al corazén sino también

al pulmoén que requiere de una evaluacion cuidadosa y los desenlaces pueden ser variados.
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JUSTIFICACION

El sindrome de la valvula pulmonar ausente es una entidad rara con alta mortalidad a edades

tempranas.

La evoluciéon y manejo continian siendo controversiales. Esto es debido a que las series

publicadas son retrospectivas y contienen pocos pacientes.

En algunas publicaciones se ha demostrado que la insuficiencia respiratoria, asistencia
ventilatoria, el peso, la edad y la época en que se hizo la cirugia son factores que se asocian
a un desenlace desfavorable. Cuando el diagndstico se lleva a cabo en la vida fetal se ha

sugerido que el hidrops esta relacionado con pobre prondstico

El tratamiento quirdrgico es controversial y se han propuesto multiples técnicas quirurgicas
con resultados variables. En 1984 se realizé un estudio en el INC para conocer los resultados
con y sin cirugia de los pacientes con SVPA®*. Desde entonces, en nuestro pais, no ha
habido mas publicaciones al respecto por lo que es importante conocer qué cambios ha

habido en los pacientes portadores de esta patologia.

Conocer los factores de riesgo asociados en nuestro pacientes y su desenlace nos permitira
compararlos con otros estudios para poder establecer el manejo mas apropiado para este

grupo de pacientes.
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OBJETIVO GENERAL

Evaluar la experiencia clinico-quirurgica en el manejo del SVPA en el Instituto Nacional de

Cardiologia “Ignacio Chavez”.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describir la anatomia, incidencia y tipo de las lesiones asociadas a esta cardiopatia

e Determinar a mediano plazo, las lesiones residuales de los pacientes llevados a cirugia.

e Comparar la sobrevida en el grupo de pacientes operados contra el de no operados.

e Determinar si la cirugia temprana cambia el prondstico de los pacientes operados en el

INC vy los factores de riesgo asociados al desenlace.
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DISENO DEL ESTUDIO

De acuerdo a la maniobra..............cccevveieeeennnnn. observacional
De acuerdo al seguimiento............ccccceeeevennnnnn.n. longitudinal
De acuerdo a la direccion del seguimiento........ prolectivo

De acuerdo a la fuente de informacion.............. retrospectivo
De acuerdo al numero de grupos..........cccceeen..... descriptivo

Una cohorte historica

21

21



MATERIAL Y METODOS

Poblacién objetivo: pacientes pediatricos, ambos géneros con diagnostico de SVPA
Poblacién elegible: Manejados en el INC de enero del 1,990 a diciembre del 2,003
Criterios de inclusion:

Menores de 18 afos

Ambos géneros

Diagndstico de SVPA

Criterios de exclusion:

Expedientes incompletos

Abandono de la consulta
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METODOLOGIA:

Se revisaron todos los expedientes clinicos del INC con el diagnodstico de cardiopatia
congénita. Cumplidos los criterios de seleccidn, en una hoja de recoleccidn especialmente
disefiada para este estudio, se registraron las variables demograficas: género, edad y peso al
ingreso, necesidad de ventilacibn mecanica previo a la cirugia; por ecocardiografia:
descripcion anatémica, lesiones asociadas, dimensiones de las estructuras (valor Z) y
lesiones residuales postquirurgicas. En los casos en que se realizé resonancia magnética se
determiné la presencia o no de compresion bronquial. En los pacientes operados se
consider6 la técnica quirurgica empleada. En los pacientes no intervenidos y en los
postoperados ademas se registraron las complicaciones postquirurgicas, evolucion a corto y

mediano plazo asi como sobrevida y la causa del deceso.
ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizé estadistica descriptiva para las variables clinicas y demograficas. Frecuencia y
proporciones cuando las variables eran categéricas; media y desviacion estandar para
variables numéricas o mediana con minimos y maximo para las numéricas sin distribucién
gaussiana. La asociacién fue evaluada a través de una chi cuadrada de Persona. Las
comparaciones de las variables numeéricas entre los pacientes no operados y operados se
evaluaron con la prueba de T para muestras independientes o U de Mann-Whitney de
acuerdo a su distribucidon. Las comparaciones de la sobrevida se llevaron a cabo con un
analisis de Kaplan-Meier y chi cuadrada de Log-Rank. Se consideré significativo todo valor

de p menor de 0.05.

Se utilizé el paquete estadistico SPPSS version 10 para Windows.
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RESULTADOS

Se estudiaron 33 pacientes consecutivos, 33.3 % del género masculino y 66.6% del género
femenino. Las edades fluctuaron de 2 dias a 16 afios con media de 7 afios 7% '. Del total de
los pacientes 13 fueron menores de 1 afio "% % y 8/13 (61. 5%) requirieron asistencia
ventilatoria. El diagnodstico se establecid en todos los casos mediante ecocardiograma. En
tres enfermos, como complemento diagndstico se realizé cateterismo cardiaco. Las lesiones
que acompafiaron al SVPA fueron "% 3:  tetralogia de Fallot 82 %. De este grupo el 6%
presentd ademas comunicacion interauricular; 3 % origen anémalo de la circunfleja y 3%
agenesia de la rama izquierda de la arteria pulmonar. La lesion que siguio en frecuencia fue
la comunicacion interventricular 6%. Con menor frecuencia se presentaron: doble salida del
ventriculo derecho 1 caso. Anomalia de Ebstein mas conducto arterioso permeable 1 caso.
Conducto arterioso mas hipoplasia de rama izquierda de arteria pulmonar mas ventriculo
derecho hipoplasico 1 caso. En la forma aislada 1 caso. De los casos con tetralogia de
Fallot: presentaron doble lesion pulmonar 61%, insuficiencia pulmonar aislada 27.8 %,
estenosis pulmonar 11.2%. De todos los pacientes el 69.7% tuvo dilatacién aneurismatica de
las ramas pulmonares . Las caracteristicas del tamafio del anillo pulmonar fueron 79 4: Z - 2
en 45.4 %; b) normal en 39.4% y c) Z + en 15.2 %de los casos. El tamano de las ramas
pulmonares fue "9 °®: La rama derecha Z de +2 en 97% y normal en 3%; la rama izquierda
fue Z+ 2 en el 78.7%, normal en 15%, y en 3% de los casos hubo agenesia de dicha rama.

Por resonancia magnética se demostr6 compresion bronquial en 7 casos. Se llevo a

tratamiento quirdrgico a 14 pacientes "%’ de los cuales 5 fueron menores de 1 afio.
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Fi9- 8 cuatro pacientes quirtrgicos fallecieron,

La evolucion de los pacientes operados fue
dos de ellos en quirdéfano por choque cardiogénico a uno se le ofrecié plastia de ramas
pulmonares, plicatura de arteria pulmonar, cierre de CIV con parche de pericardio bovino, el
otro cierre de CIV ampliacion de TSVD y univalva con parche de pericardio bovino. Un
paciente fallecio dos dias después de la cirugia. Se hizo cierre de CIV ampliacién de la salida
de VD y colocacion de valvula Hancock de 16 mm. Murié por choque cardiogénico y
sangrado. La paciente que fue sometida a tratamiento quirurgico en la etapa neonatal tuvo
una evolucién posquirurgica torpida. Debido a que continu6é con insuficiencia respiratoria
severa e imposibilidad para retirar el ventilador y por haber demostrado compresioén del
bronquio izquierdo se colocdé un stent en dicho bronquio. Esto permitid el destete.
Posteriormente requiri6 hospitalizaciones frecuentes para manejo de insuficiencia
respiratoria y falleci6 10 meses de la cirugia. De los mayores de 1 afio 10 pacientes se

llevaron a cirugia y solo 1 murié. En todos los pacientes se realizo cierre de comunicacion

interventricular, ampliacién del tracto de salida ventricular derecho e infundibulectomia.

De los enfermos no operados "¢ °

murieron cuatro pacientes dos a los 2 y 3 dias de vida
con antecedente de asistencia ventilatoria, uno con tetralogia de Fallot y otro paciente con
anomalia e Ebstein mas conducto arterioso permeable. El otro paciente fallecié a los 3
meses de edad. Requiri6 asistencia ventilatoria, el cuarto paciente se diagnostico tetralogia

de Fallot y 11 dias después del ingreso murio, no se llevo a cabo cirugia porque presentd

bronconeumonia.
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El seguimiento maximo ha sido de 13 afios con mediana de 4.2 afios. El tiempo de sobrevida
fue de 7.62 afios "% '°. Durante el seguimiento ha habido necesidad de dilatar con balén un
caso por estenosis pulmonar con resultado favorable. Otro paciente requiri6 cambio de
prétesis por calcificacion ocho afios después de la correccion de su cardiopatia. La evolucion
del resto de los pacientes operados ha sido satisfactoria. No se ha hecho por métodos
cuantificables la valoracién de la clase funcional en los pacientes operados, sin embargo
realizan actividades propias de su edad. A todos los que sobrevivieron a la cirugia (10 casos)

se realizd ecocardiograma postquirurgico, los hallazgos: lesiones residuales de poca cuantia.

Se ha acordado que a los diecinueve pacientes que no han sido llevados a cirugia debido a
que no tienen sintomatologia, la correccidn se efectuara en la edad escolar con el objeto de

evitar recambios valvulares.

Se realizo hibridacion in situ con fluorescencia (FISH) en un paciente y fue positiva
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DISCUSION

En los ultimos afos ha habido una dramatica reduccion de la mortalidad en los enfermos
portadores cardiopatias congénitas después de su reparacién. Sin embargo y a pesar de la
mejoria en la técnica quirurgica, la circulacion extracorpérea y los cuidados intensivos la

mortalidad para los pacientes con SVPA permanece elevada.
De acuerdo a los hallazgos encontrados podemos discutir los siguientes puntos:

A) Las edades de presentacién a lo largo del tiempo han variado. Actualmente el diagndstico
se establece con mayor frecuencia a edades mas tempranas. En el grupo de Pinsky, la edad
de referencia fue el dia de nacido en 12 de 15 pacientes; en el de Frederick los rangos de
la edad de presentacion fueron de 1 hora a 6 semanas de vida. En estudios mas recientes
como el de Moon Grady las edades variaron de las 16 semanas de edad gestacional hasta
los 10 anos. En nuestra casuistica las edades fluctuaron de 2 dias a 16 afios con media de
7 anos. Del total de los pacientes 14 fueron menores de 1 afo. De lo anterior se deduce
que debido a que el diagndstico prenatal no es frecuente en nuestro medio el envio a los

centros especializados cuando sobreviven a la etapa fetal es tardio.

B) En todos los casos el diagndstico se efectué mediante ecocardiograma. En los estudios
iniciales de esta entidad los diagndsticos se realizaban por medio de autopsias y después
con angiocardiograma. A partir de la década de los ochenta en diagnodstico se llevé a cabo
con ecocardiograma. Actualmente se considera que dicho estudio ofrece suficientes datos
que al correlacionarlos con la clinica nos permiten decidir cuales pacientes requieren de

intervencion quirurgica temprana y en cuales se puede postergar.
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C) En este momento para establecer el diagndstico de esta patologia ya no es necesario el
cateterismo y cuando existen datos que no pueda aportar el ecocardiograma puede
efectuarse resonancia magnética como estudio complementario. A algunos de nuestros
enfermos a través de este método se determiné la relacién que tienen las ramas pulmonares
con los bronquios y la magnitud de la compresion. Sin embargo es escasa la literatura que
existe al respecto '®. En un futuro podra analizarse con resonancia magnética que sucede
con los pacientes a los que se realiz6 plastia de ramas y a los que no se les efectué dicho

procedimiento y determinar si esta variable se relaciona con desenlace.

D) A pesar de que esta entidad se asocia con varias cardiopatias, existen multiples series
10.14.19. Moon Grady en que solo se describen los casos que se asocian a tetralogia de Fallot.
Solo el grupo de Godart en Francia informé que en su serie de 41 pacientes un caso se
presentd en forma aislada, dos se asociaron con comunicacion interventricular y en otro se
encontrd circulacion colateral pulmonar abundante. Ninguno de ellos fue llevado a cirugia *°
.El resto se asocié con Fallot. En nuestra casuistica la tetralogia de Fallot fue parte de esta

entidad en el 82% de los enfermos "9 3

. Uno de ellos con origen anémalo de la circunfleja y
otro mas con agenesia de la rama izquierda de la arteria pulmonar. Esta descrito en la
literatura sindrome de valvula pulmonar ausente asociado a tetralogia de Fallot en que

alguna de las ramas pulmonares (derecha o izquierda) se originan de la aorta ?° pero no con

ausencia de una de las ramas como es uno de los casos que nos ocupa.

Con menor frecuencia se presentaron: comunicacion interventricular, doble salida del

ventriculo derecho, anomalia de Ebstein mas conducto arterioso permeable.

28



29

En la forma aislada solo hubo 1 caso. Se encontré ademas un enfermo con SVPA asociado
a sindrome de ventriculo derecho hipoplasico que no ha sido descrito en la literatura y que

por las caracteristicas del mismo requirié otro tipo de manejo.

E) Son escasos los estudios en que se ha establecido factores de riesgo asociados a
desenlace. Un analisis multivariado hecho por Hew mostré que la edad menor de 30 dias, el
peso menor de 3000 gramos, defecto interventricular no reparado y el tratamiento quirurgico
realizado antes de 1990 eran factores de riesgo para deceso. El factor de riesgo para
muerte estimado fue 12 veces mayor para los neonatos y lactantes menores de 3000
gramos. En nuestra casuistica se encontré una asociacién significativa entre defuncion y
edad menor de 6 meses con un riesgo estimado de 14.3 veces el riesgo de morir con un

intervalo amplio de 1.6 a 100 por el poco nimero de la muestra ™% ',

F) La mayoria de las series quirurgicas dividen a los pacientes en 2 grupos:

l.- Los que requieren cirugia durante el primer afo de vida cuya mortalidad es altay
varia del 10 al 50% 3. En nuestro grupo 42.4 % fue menor de 1 afio de los cuales con
cirugia murié 3/5 (60 %) y sin ella murié 4/9 (46.4 %) 7% '2.Con lo anterior podemos afirmar

que la cirugia en este grupo no cambia la historia natural del padecimiento.

Il.- Los que requieren cirugia después de afio de vida cuya mortalidad varia del 0 al 10% '*

> En nuestros enfermos la mortalidad para este grupo fue de 11.1 %.
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G) Previamente comentamos que las series revisadas analizan los casos en que el sindrome
de valvula pulmonar ausente se asocia con tetralogia de Fallot y diversas son las técnicas
quirurgicas para la correccion. En nuestros enfermos a los menores de 1 afo se les ofrecid
cierre de comunicacion interventricular infundibulectomia, ampliacion del tracto de salida del
ventriculo derecho cambio valvular y en dos pacientes ademas plastia de ramas
pulmonares. En el grupo de Hew solo se colocan homoinjertos en los pacientes pequehos y

la sobrevida es de 73% vs 41% con otras técnicas (p = 0.2) "2

H) De los enfermos que no fueron a cirugia fallecieron 4/19 (21%) todos menores de 6 meses
Tres de ellos requirieron apoyo de ventilacidn mecanica por insuficiencia respiratoria aguda
severa y el cuarto caso murié por neumonia "9 ° D’Cruz y asociados ' en 1964 enfatizaron
el pobre prondstico para infantes con SVPA que tienen obstruccion bronquial ellos
describieron 5 niflos menores de 6 meses de edad que fallecieron y que fueron tratados

solo con terapia médica.

De los pacientes que murieron después de cirugia (4/14) 98 Tres de ellos fallecieron durante
el primer mes, dos por choque cardiogénico y uno por insuficiencia cardiaca. En el grupo de
Mc Donell murieron 6/ 28 pacientes en el mismo periodo postquirurgico, las causas: sepsis,
insuficiencia respiratoria y falla organica multiple’®. El cuarto paciente muri6 10 meses
después por neumonia extrahospitalaria . En el seguimiento del grupo de Filadelfia hubo un

deceso tardio, la causa sobredosis de drogas. '
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Se encontré una correlacion entre el antecedente de apoyo de ventilacion mecanica previa
a la cirugia ( 3 de 7); los 3 pacientes que requirieron ventilacion fallecieron, ademas tuvo

una correlacion estadisticamente significativa con la edad menor de 6 meses™ *°.

Del grupo de mayores de 1 afio sélo 2/11 requiri6 apoyo ventilatorio. Se llevé a cabo la

correccion y la evolucién fue favorable.

I) El momento quirdrgico en nuestra institucion difiere de los otros centros en que en todos
los casos se intenta llevar a cirugia a edades tempranas. De acuerdo a nuestra experiencia

existen dos conductas:

1. - Cuando los pacientes presentan insuficiencia respiratoria durante la lactancia es
preferible esperar por lo menos que cumplan los 6 meses de vida y de ser posible el afio de

edad para operarlos

2. -Cuando los pacientes no tengan sintomas se trata de esperar hasta la etapa escolar
para realizar la correccién pero aun existen preguntas que no se han contestado como por
ejemplo: se cree que la insuficiencia pulmonar es una entidad bien tolerada a largo plazo, sin
embargo no existen estudios en que se informe en la edad adulta que pasa con ella: ¢ sera el
sustrato para arritmias ventriculares o muerte subita como sucede en pacientes corregidos

de tetralogia de Fallot que quedan con dicha lesién? %2

J) Los pacientes a los que se realizd correccion total con colocacion de proétesis valvular
sobre todo a edades tempranas tienen la posibilidad de que a mediano plazo requieran algun

otro tipo de tratamiento. Como dos de nuestros enfermos.
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En las series revisadas (cuyos pacientes presentaron el sindrome de valvula pulmonar
ausente asociado con tetralogia de Fallot) se menciona que al realizar la correccion de la
cardiopatia, en algunos casos se prefiri6 mantener a los pacientes sin protesis pulmonar y
en otros si fueron colocadas. En el grupo de Hew al afio de la cirugia estaba libre de
reintervencion el 83% de los casos. '? No existe seguimiento a largo plazo de que sucedio
con uno u otro grupo y es un factor importante para analizar ya que manejamos poblacion

que se encuentra en continuo crecimiento.

K) El intervencionismo empieza a ocupar un lugar importante en éstos pacientes. En nuestra
serie un paciente requirio dilatacion con balén de la prétesis pulmonar con resultados
favorables. En la literatura esta descrito este manejo sin embargo no encontramos casos

cuya patologia inicial fuera SVPA.

L) Ha sido también sugerida la colocacion de stent intrabronquial en los enfermos en que a
pesar de la correccién y la plastia de ramas los pacientes continuan con obstruccion
bronquial sin embargo esto debe tomarse con reserva ya que han sido casos anecddticos '’ .

En nuestra casuistica el paciente que fue llevado a dicho procedimiento murié.

figura 11: an menores de 6

M) El tiempo de sobrevida en pacientes operados y no operados fue
meses 30.3% con un seguimiento a 75 meses, y en mayores de 6 meses fue 95.5% a 125
meses de seguimiento. El tiempo de seguimiento ha sido 5 afos. En este periodo del grupo

de enfermos operados y vivos 10/14; 8 pacientes estan libres de reoperacion y las lesiones

residuales son menores.
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En el grupo de Hew se demostrd insuficiencia pulmonar sin especificar la magnitud en el
73% de los casos después de operados, tampoco se informa que tiempo después de la

cirugia se realiz6 el ecocardiograma.?

N) Mencion especial requiere la alta mortalidad que se presenta en el tercer trimestre de la
vida fetal. La etiologia del deceso no es clara. Hasta 2002 habia menos de 20 reportes de
SVPA cuyo diagndstico fue establecido entre las 18 y 35 semanas de edad gestacional. Al
combinar la informacion de la literatura y excluir los casos en que se llevd a cabo la
terminacion electiva del embarazo los resultados fueron: muerte intrauterina en el 50% de los
casos, muerte en la infancia temprana en el 42% y solo el 8% sobrevivié. Es probable que
cuando se realice medicina fetal en nuestro pais el numero de casos diagnosticados

aumente.

O) Ha sido descrita la asociacion de sindrome de valvula pulmonar ausente y delecion del
cromosoma 22. En la pequefa serie de casos descrita por Jhonson en 1995, 7/8 enfermos
tuvieron FISH positivo. Sin embargo todos estos casos se acompafnaron de tetralogia de
Fallot por lo que la asociacidn puede estar relacionada con las alteraciones troncoconales
propias de los pacientes con la delecion antes descrita 2>?* Por este motivo debe realizarse
un examen fisico y genético completo como parte de la revision integral. Esta evaluacion ya
se realiza en nuestro departamento y tenemos un paciente a quien se investigo y el

resultado fue positivo.
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P) La clase funcional después de la cirugia es un punto que requiere discusion. La
evaluacion cuantificable para esta variable se realiza a través de una prueba de esfuerzo.
Los pacientes pediatricos por su talla, motricidad y equilibrio pueden ser llevados a dicho
estudio hasta los 4 afos de edad y no se han estandarizado los resultados de tal suerte que
dicha evaluaciéon hasta el momento es subjetiva. Por otro lado debido a la vida sedentaria
que en la época actual caracteriza al ser humano tampoco podemos determinar si los
hallazgos cuando se hace la ergometria estan relacionados con este factor o la cardiopatia

de fondo.

Q) Con los resultados encontrados debemos preguntarnos si al corregir este padecimiento
¢estamos cambiando una enfermedad por otra? Se ha demostrado que la curva actuarial
de sobrevida para los pacientes corregidos de Fallot a los 36 afios es de 85% % Sin
embargo esto no ha sido descrito para pacientes con SVPA. Tampoco en los consensos de
expertos se ha determinado los riesgos de embarazo o la posibilidad de que los nuevos
productos padezcan la enfermedad. En otro momento se sabra que sucedid con los
enfermos que sobrevivieron a la cirugia y el impacto que las enfermedades cronico

degenerativas tendran en pacientes con esta cardiopatia congénita y cirugia.
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CONCLUSIONES

De las aportaciones que el presente texto puede ofrecer a pesar de ser una revisién de casos
es que aun cuando se trata de una patologia heterogénea ha sido posible incluirla dentro de
dos grandes grupos: a) como una variante de tetralogia de Fallot y b) dentro de las

obstrucciones a la via de salida del ventriculo derecho sin comunicacion interventricular.

Es conveniente enfatizar que los resultados obtenidos por cada grupo estan en relacion al
momento en que se hace el diagndstico, la cultura de la poblacion y los recursos humanos y
materiales que en cada centro existen. Por este motivo creemos que no deben compararse

sino entender las caracteristicas que cada centro cardiologico presenta.

Se ha tratado de realizar con las diferentes patologias estudios multicéntricos para buscar
factores que se relacionen con desenlace. ¢ Pero los factores antes mencionados permitiran

que los resultados sean veraces?

En el momento actual en nuestro pais al grupo de pacientes con SVPA que se encuentra
severamente comprometido lo conocemos desde la etapa neonatal. Como hemos descrito
previamente el unico factor que se asocio a muerte fue la edad menor a 6 meses por lo que
en nuestra opinién es conveniente tratar de retrasar la cirugia en este grupo de enfermos ya
que con o sin ella los pacientes no sobrevivieron. Por otro lado el grupo de pacientes
mayores que tiene menos severidad de sintomas clinicos consideramos que deben ser

tratados a una edad mayor con el objeto de evitar recambios valvulares.
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ANEXOS
Figura 1. Datos clinicos y Ecocardiograficos en sobrevivientes y no sobrevivientes
Intervencion Estado
No Edad SC  Ventilacion Anillo pulmonar RDAP RIAP Qx actual
(m2)  mecanica (mm) (mm) (mm)
Real Normal valor Z Real Normal  valor Z Real Normal valor Z
1 I m 0.2 si 22 5.6-1.1 9.9 12 3-6 8.1 14 2.5-6.4 9.5 Plicatura RIAP Fallece
Tubo Woben
2 Sm 0.28 si 5 6.5-12.2 -3.2 18 3.8-7.5 12.9 Agenesia | Agenesia | Agenesia | Monovalva Fallece
3 6m 0.3 si 5 6.8-12.5 -3.2 10 4-7 43 6 3.6-7.8 0.3 Tubo, Hancook Fallece
4 12m  0.37 si 8 7.5-13.5 -1.6 18 4.5-8.5 11.3 10 4.3-49 32 plastia plicatura RIAP Fallece
monovalva, DF
5 3dias 0.2 si - - - 11 3-6.5 6.95 8 2.5-6 3.5 No Qx Fallece
6 Im 0.2 si 5 5.3-10 2.2 10 3-6.5 5.84 6 2.5-6.4 1.5 No Qx Fallece
7 3m 0.29 si 5 6.6-11 -3.15 12 3.8-7.5 6.7 8 3.4-7.6 2.4 No Qx Fallece
8 Sm 0.29 si 4 6.6-11 -3.8 18 3.9-7.7 12.6 17 3.4-7.6 16.4 No Qx Fallece
9 3m 0.26 si 9 6-11.9 -0.1 14 3.6-7.3 9.1 10 3.2-73 4.6 Monovalva PPB Vivo
Plicatura RDAP
10 8m 0.35 no 7 7-12.8 2 11 4-8 4.7 12 3.7-7.9 5.8 Monovalva Vivo
11 1*Im  0.31 si 3.5 4-7.9 2.9 17 4-7.9 11.3 14 4.1-8.4 7.1 plastia anterior ramas Vivo
valvula AJI
12 12m 0.35 no 5.5 7-13.2 -3.4 10 44-8.3 3.7 11 4.1-8.4 4.4 Fistula ,ATSVD Vivo
13 52m  0.62 no 8 10.3-16.5 -34 18 6-10.7 8 17 5.9-10.8 6.9 monovalva Vivo
14 54m  0.73 no 9 11.1-17.5 -3.2 22 6.5-11.3 8.4 20 6.2-11.4 7.8 INC Vivo
15 7 0.98 no 4 12.5-20.7 -1.7 25 7.6-13 10.1 25 7.3-13.2 9.9 INC Vivo
16 14 1.26 no 25 15.6-23.8 3.1 35 8.5-15 14 38 7.3-13.2 9.9 INC Vivo
17 10* 1.43 no 12 16.4-25 -3.5 20 9-15.9 43 22 8.6-15.8 5.4 Hancook Vivo
18 15 1.5 no 28 17.5-26.6 22 Dilatado | - - Dilatado | - - Tonesco,INC Vivo
19 5d 0.24 no 4 5.3-10 -2.6 11 3.3-7 7.5 8 3-7 3 No Qx Vivo
20 I m 0.19 no 6.5 3.2-10.1 -0.91 10 2.9-6.4 5.9 9.7 2.4-6.3 5.3 No Qx Vivo
21 Im 0.28 no 3 6.5-11.7 -4.6 6.3 3.8-7.5 0.7 5.5 3.4-7.6 0.95 No Qx Vivo
22 6 m 0.31 no 11 4-7.9 42 7 4-79 1.8 18 4-79 11 No Qx Vivo
23 IIm 025 no 8 6-11.2 -0.46 12 3.6-7.3 6 10 3.2-73 4.6 No Qx Vivo
24 lafio  0.36 no 8 7.5-12.9 -1.59 15 44-84 8.5 13.7 4.2-8.5 6.7 No Qx Vivo
25 122m 0.36 no 4 7.5-10.2 -4.5 5 44-84 -14 10 4.2-8.5 33 No Qx Vivo
26 28 0.56 no 8 9.7-15.7 -3 13 5.8-10.2 44 10 5.6-10.5 1.9 No Qx Vivo
27 4*1lm 0.58 no 12 9.9-16 -0.6 18 5.9-10.4 8.5 12 5.6-10.5 35 No Qx Vivo
28 41Ilm 0.7 no 26 11.1-17.5 7.1 37 6.5-11.3 22.6 2.7 6.2-11.4 13.9 No Qx Vivo
29 6" 0.95 no 16 13.2-20.5 -0.47 14 7.5-13.5 2.5 13 7.1-13 2 No Qx Vivo
30 9 0.96 no 12 13.3-20.5 2.7 19 7.6-13.1 6.1 15 7.1-13.1 35 No Qx Vivo
31 7 0.7 no 14 11.1-17.5 0.7 15 6.5-11.3 4.9 14 6.2-11 3.9 No Qx Vivo
32 9 1.2 no 14 15.3-23.4 -2.6 25 8.5-14.8 8.3 25 8-14.6 8.2 No Qx Vivo
33 16* 1.55 no 20 17.5-26.6 -0.9 40 9.3-26.6 14.7 38 8.7-16.1 13.6 No Qx Vivo
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Figura 2. Grupo de edades pacientes con SVPA. (<1 afio)
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Figura 3. Anomalias asociadas al SVPA

301 OFallot
:!='V
254
mCIlv
20+
mDSVD
154
OEbstein
10+
@ SVDH
5-
0 i i 1 ﬂ[ i ﬁ i M Aislada

Anomalias Asociada Numero casos | Porcentaje
Tetralogia de Fallot : 27 82 %
CIA (2)

Origen anémalo circunfleja (1)

Agenesia de RIAP (1)

Clv 2 6 %
SVPA Aislada 1 3%
Doble via de salida del ventriculo derecho 1 3%
Anomalia de Ebstein mas PCA 1 3%
Sindrome de ventriculo derecho hipoplasico, 1 3%
hipoplasia de RIAP, PCA

TOTAL 33 100 %
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Figura 4.

Tipo de Anillo Pulmonar

Cumulative
Frequency | Percent Percent
Valid  hipoplasico 13 39.4 39.4
normal 15 455 84.8
dilatado 5 15.2 100.0
Total 33 100.0
Figura 5.
Tipo de RDAP
Cumulative
Frequency Percent Percent
Valid  normal 1 3.0 3.0
dilatado 32 97.0 100.0
Total 33 100.0
Figura 6.
Tipo de RIAP
Cumulative
Frequency | Percent Percent
Valid normal 5 15.2 15.6
dilatado 27 81.8 100.0
Total 32 97.0
Missing  System 1 3.0
Total 33 100.0
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Figura 7. Variables demograficas y resultados en pacientes con SVPA quirlrgicos

Variables Monovalva Tubo valvado Hancock INC Miscelaneos
(n=4) (n=2) (n=2) (n=3) (n=3)

Edad de la cirugia 7.4 m 25m 3.7a 10.5a 2.5 afios
Género, masculino/femenino 3. 11 1M V2 V2
Peso (Kg.) 8.7 3.9 26.5 2 20.6
Dificultad respiratoria 4 2 1 1 2
Ventilacion mecanica 2 2 0 0 0
Mortalidad operatoria 2 0 1 0 0
Mortalidad tardia 0 1 0 0 0
Figura 8. Causas de muerte Pacientes Quirurgicos n: 4/14 (28.6%)

Paciente Edad Qx CEC PAo Seguimiento  Causa

1 1 mes Univalva 2h37m 1h43m 10 meses Neumonia

2 5meses  Univalva 4h20 m 2h13m CEC choque cardiogénico

3 6 meses  Hancock 2h53m 1h47m 2 dias choque cardiogénico

4 1a2m plastia y plicatura 2h50m 2h 8 hrs. Arritmias

DFVI a Ao

DFVa A: Derivacién del flujo a Aorta. CEC: Circulacion extracorpérea, PAo: Pinzamiento aodrtico
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Figura 9. Causas de muerte en pacientes sin Cirugia n: 4/19 (21%)

Paciente Edad Seguimiento Causa

1 2 dias 2 dias Neumonia

2 3 dias 1 dia Insuficiencia respiratoria severa
3 3 meses 2 dias Insuficiencia respiratoria severa
4 3m 24d 3 dias Insuficiencia respiratoria

Figura 10.
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A. Curva de supervivencia expresada en afios. Promedio de 7.62 afios con un intervalo de confidencia de 6.06 y 9.18 afios con limite 10. 72
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B. Curva de supervivencia con Kaplan y Meier expresada en dias promedio 2781 dias con un intervalo

de 2212 y 3350 con un limite de 3722.
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Figura 11. Curva de supervivencia en menores y mayores de 6 meses

Survival Functions

0.8—

0.6

0.4—

Cum Survival

0.2

0.0—

T T T
0.00 25.00 50.00

T

75.00 100.00 125.00
tsobrevi3

edad (meses) * defuncion Crosstabulation

Edad (6Bmeses)
[1<6m
[1>6m
-+ <6 m-censored
-+ > 6 m-censored

defuncion

si no Total
edad (meses) <6 =6 meses 7 4 11
63.6% 36.4% 100.0%
> 6 meses 1 21 22
4.5% 95.5% 100.0%
Total 8 25 33
24.2% 75.8% 100.0%

Risk Estimate

95% Confidence

Interval
Value Lower Upper

Odds Ratio for edad
(meses) (< 6 = 6 meses / 36.750 3.497 386.250
> 6 meses)
For cohort defuncion = si 14.000 1.960 100.020
For cohort defuncion = no .381 73 .837
N of Valid Cases 33

Figura 12. Andlisis de sobrevida con y sin cirugia
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S .
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N .6 : : : : : : + si-censurado

-2 0 2 4 6 8 10 12
Teimpo de Sobrevida (afios)
Reportes de Cirugias de SVPA con tetralogia de Fallot
Estudio Total de Pacientes Mortalidad Infantil Seguimiento  Muerte tardia  Reoperacion tardia
(<1 afio)

Snir (1991) 22 (8 infantes) 25% 3.6 afios 1 0
Watterson (1992) 19 (18 infantes) 17% No reportado 1 5
Godart (1996) 37 (10 infantes) 20% 3 afios 1 1
McDonell (1998) 28 (18 infantes) 33% 5.5 afios 1 3
INC 14 (5 infantes) 60% (3/5) 4.6 afios 1 1

Figura 13. Ventilacion mecanica previa a cirugia.
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Cum Survival

Survival Functions

0.0—

ventilacion mecanica
previa a cirugia

no

si
no-censored
si-censored

1
11
+
+
T T T T T T
0.00 25.00 50.00 75.00 100.00 125.00
tsobrevi3
ventilacién previo a la cirugia * Defuncion Crosstabulation
Defuncién

si no Total
ventilacién previo  si 7 1 8
ala cirugia 87.5% 12.5% 100.0%
no 1 24 25
4.0% 96.0% 100.0%
Total 8 25 33
24.2% 75.8% 100.0%

edad (meses) * ventilacion mecanica previa a cirugia Crosstabulation

ventilacion mecanica
previa a cirugia
Si no Total

edad (meses) <& =6 meses 8 3 1
72.7% 27.3% | 100.0%
> 6 meses 0 22 22
.0% | 100.0% | 100.0%
Total 8 25 33
24.2% 75.8% | 100.0%

Risk Estimate

95% Confidence
Interval
Value Lower Upper
Odds Ratio for ventilacion
mecanica previa a cirugia 24.000 1.111 518.581
(si/no)
For cohort defuncion = si 6.750 977 46.623
For cohort defuncion = no .281 .051 1.560
N of Valid Cases 13
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