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VENTANA AORTO-PULMONAR: EXPERIENCIA CLINICO-QUIRURGICA DE
15 ANOS EN EL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

INTRODUCCION

La ventana aortopulmonar o defecto septal aortopulmonar es una malformacion
cardiaca relativamente rara, resultado de la septacién parcial o ausente del
troncus arteriosus, lo que permite una comunicacion entre la aorta ascendente y el
tronco pulmonar y/o rama pulmonar derecha, en presencia de ambos planos
valvulares sigmoideos separados, lo cual la diferencia del troncus arteriosus.
Desde que fue descrita en 1830 por el profesor John Elliotson, mas de 300 casos
han sido publicados.! Se reporta su incidencia de 0.15-0.6% de todas las
cardiopatias congénitas y en estudios de instituciones aisladas raramente se
reporta mas de un caso anualmente y series mayores de 10 pacientes. Esta
patologia esta asociada a otras alteraciones cardiacas en un 25% al 50% de los
casos.>** Su asociacién con otras malformaciones, comienzo clinico en la etapa
de recién nacido e historia natural hacia la enfermedad vascular pulmonar,
precedida de insuficiencia cardiaca de dificil manejo, resultado del corto circuito de
izquierda a derecha, hace que se presente en nuestro medio como un motivo de
consulta e indicacion de tratamiento quirargico de urgencia relativa en el lactante
pequefio.’ Se describen varias clasificaciones para ésta entidad con criterios que

se superponen y no se excluyen.®



ANTECEDENTES

La ventana aortopulmonar resulta de la fusiobn incompleta, malalineamiento o
ausencia total de los cojinetes conotruncales derecho o izquierdo, que
normalmente completan la septacién conotruncal entre la quinta y octava semana

de la vida intrauterina.’

Las asociaciones mas comunes en acorde a la literatura son interrupcion del arco
aortico (15-20%), especialmente el tipo A, persistencia del conducto arterioso
(11%), comunicacion interventricular (8%), arco aortico derecho (7%), anomalias
de las arterias coronarias (8%), tetralogia de Fallot (5%), estenosis subaortica

(3%) y véalvula adrtica bictspide (3%).%*°

Sesenta casos de interrupcion del arco aortico han sido reportados hasta 1997; 21
(35%) de ellos asociados a ventana aortopulmonar tipo Il, 12 con tipo | (20%), 5
con tipo Il (8.3%) y en los 22 casos restantes, la ventana aortopulmonar no fue
clasificada. La forma mas comun de interrupcién de arco aortico fue el tipo A
(70%), seguida del tipo B (15%). La incidencia de la interrupcion tipo C no se

conoce. *°

La asociacion de ventana aortopulmonar, interrupciéon de arco aortico y atresia
valvular adrtica ha sido reportada en 2 ocasiones en la literatura; el primer caso

diagnosticado por autopsia y el segundo por ecocardiografia. **

El origen anémalo de las arterias coronarias puede ocurrir en un 5-10% de los
casos. El diagnédstico prequirtrgico es generalmente dificil ante la ausencia de
manifestaciones clinicas de isquemia. La arteria coronaria derecha es la mas
frecuentemente involucrada (7 casos), seguida de la arteria coronaria izquierda (5
casos), ostium coronario Unico (2 casos) y ambas coronarias en un caso.*? La
asociacion con tetralogia de Fallot es muy rara y so6lo se han publicado cerca de
15 casos.™® Geva et al describi6 el primer caso con atresia tricuspidea y pulmonar,
ésta asociaciébn con atresia pulmonar so6lo se ha reportado en otros tres

pacientes.™



El septum aortopulmonar es formado por dos cojinetes conotruncales, los cuales
aparecen entre la quinta y octava semana de vida intrauterina (tamafio de 9 mm),
y rdpidamente se alargan y fusionan, dividiendo el tronco arterioso en dos canales
separados, aortico y pulmonar. Esta division esta influenciada por células que
migran de la cresta neural. La ausencia de tejido de la cresta neural tiene como
resultado varias anormalidades arteriales, incluyendo al tronco arterioso,
transposicién de grandes arterias e interrupcion del arco adrtico. Sin embargo, la
ventana aortopulmonar no se ve cuando este tejido de la cresta neural no esta
presente. A diferencia del tronco arterioso, la ventana aortopulmonar nunca ha
sido reportada en asociacion con el sindrome de DiGeorge. Ademas la
interrupcion del arco adrtico tipo B estd asociada a tronco arterioso, mientras que
la interrupcion tipo A se ve mas frecuentemente con ventana aortopulmonar. Asi
que, a pesar de que éstas anomalias involucran la misma regién del corazén,
parecen no estar relacionadas embriolégicamente y no son variantes de una
misma enfermedad.'>*°

En la mayoria de los casos, hay un defecto en la porcién proximal del septum
aortopulmonar, a la mitad entre las valvulas semilunares y la bifurcacién
pulmonar. Los defectos son de tamafio variable y dan como resultado un corto
circuito continuo de izquierda a derecha, al caer las resistencias vasculares
pulmonares como se ve en tronco arterioso o persistencia del conducto arterioso.
Sin una correccion quirargica, y dependiendo del tamafio del defecto, la
enfermedad vascular pulmonar puede desarrollarse rapidamente, seguida de
muerte en la segunda década de la vida, aunque algunos reportes mencionan

sobrevida hasta la cuarta década de la vida. *>'°



a) PATOLOGIA

La ventana aortopulmonar puede ser definida como simple o compleja, lo cual
tiene importancia en cuanto al pronostico. La ventana aortopulmonar simple esta
asociada o no con anomalias menores (foramen oval permeable, comunicacion
interauricular, persistencia del conducto arterioso), y su correccion quirdrgica tiene
una baja morbilidad y mortalidad. La ventana aortopulmonar compleja esta
asociada a lesiones mayores (interrupcion del arco adrtico, transposicion de
grandes arterias, tetralogia de Fallot), y su prondstico es pobre y usualmente

depende de la lesién asociada. *’

A pesar de que varias clasificaciones han sido presentadas, la propuesta por Mori
et al en 1978 es la mas cominmente usada (Figura 1). Esta describe tres tipos
de ventana aortopulmonar. El tipo | o proximal es la mas comuan (70%) y consiste
en un defecto circular, localizado en una zona equidistante entre el plano valvular
sigmoideo y la bifurcacion pulmonar; tipo Il o distal (25%) el cual tiene un defecto
en forma de espiral y afecta al tronco y al origen de la arteria pulmonar derecha, y
tipo 11l (5%) el cual consiste en un defecto completo del septo aortopulmonar. *2

La clasificacién de Richardson en 1979 es utilizada por algunos centros como guia
para un abordaje quirdrgico donde se divide a la ventana aortopulmonar en tres
tipos: tipo I, el cual consiste en un defecto simple localizado exclusivamente entre
la aorta ascendente y el tronco de la arteria pulmonar; tipo Il, en donde el defecto
esta localizado mas distalmente entre la aorta ascendente y el tronco pulmonar
con extensién al origen de la bifurcacién de las ramas pulmonares (usualmente la
rama pulmonar derecha); y tipo lll, representando un origen anémalo de la arteria
pulmonar de la aorta ascendente sin ningun defecto entre la aorta y la arteria
pulmonar.’® Existe una clasificacién reciente, que incluye un defecto con anillo
inferior y superior de localizacion intermedia y que permite el abordaje terapéutico

por cateterismo.?°



b) CUADRO CLINICO

Los hallazgos clinicos en pacientes con ventana aortopulmonar no son especificos
pero son similares a aquellos pacientes con un gran corto circuito de izquierda a
derecha. Clinicamente, ésta lesion frecuentemente simula una comunicacion
interventricular o una persistencia del conducto arterioso o ambas. Los signos de
insuficiencia cardiaca, tales como taquipnea, diaforesis, falta de incremento
ponderal, dificultad respiratoria recurrente usualmente inician en las primeras
semanas de vida. La cianosis usualmente no esta presente, aunque defectos
grandes pueden producir desaturacion sistémica debido al corto circuito
bidireccional y mezcla a nivel arterial. Cuando esta asociada a anomalias del arco
aortico, los sintomas de presentacion pueden ser choque cardiogénico y acidosis
metabolica debido al cierre del conducto arterioso, y la presencia de la ventana

aortopulmonar puede estar enmascarada.?

Al examen fisico se encuentra taquipnea, respiracibn abdominal con tiraje
intercostal. Puede haber hiperactividad precordial en el borde esternal izquierdo.
Los pulsos pueden ser amplios. A la auscultacion, el segundo ruido generalmente
esta reforzado y poco desdoblado, sugiriendo hipertensiéon pulmonar. En algunos
pacientes, se encuentra un chasquido de eyeccion en el area pulmonar. Puede
haber un soplo sistélico de eyeccion en el borde alto paraesternal izquierdo o un
soplo continuo similar al encontrado en la persistencia del conducto arterioso.
Frecuentemente, se puede encontrar un soplo diastdlico en el apex, lo cual indica

un aumento de flujo a través de la valvula mitral. %

Los pacientes con defectos muy pequefios pueden estar asintomaticos. En estos
pacientes, el segundo ruido puede ser normal, con un soplo sistélico de eyeccion y
posiblemente un soplo diastdlico audible en el apex. El defecto en estos pacientes
puede pasar desapercibido clinicamente o confundirse con una comunicacion
interventricular pequefa y puede ser diagnosticada adecuadamente durante la

realizacién de un ecocardiograma bidimensional de rutina.*



Debido a que es una cardiopatia congénita rara y no tiene semiologia clinica
caracteristica, la ventana aortopulmonar debe ser considerada como diagndstico
diferencial en todo nifilo con insuficiencia cardiaca temprana, especialmente en
presencia de insuficiencia mitral no especifica. Dado que esta asociada con otros

defectos (50%) debe ser descartada en nifios con otras cardiopatias.’

c) ELECTROCARDIOGRAFIA

No hay hallazgos electrocardiograficos caracteristicos en pacientes con ventana
aortopulmonar. La evidencia de hipertrofia ventricular derecha generalmente se
encuentra presente, aunque la hipertrofia biventricular puede estar presente
cuando el defecto es grande o ha estado presente por algun tiempo. Rara vez, el
electrocardiograma es normal y s6lo muestra una hipertrofia ventricular derecha

leve sugerida por un patrén rsR’ en las derivaciones precordiales derechas.?

d) HALLAZGOS RADIOLOGICOS

La radiografia de térax es la que se presenta en un gran corto circuito de izquierda
a derecha. Se encuentra generalmente un crecimiento del corazén moderado con
aumento importante del flujo pulmonar. Usualmente se encuentra una dilatacion
del tronco pulmonar. El arco aértico generalmente no es prominente.!” Los
campos pulmonares se encuentran generalmente con hiperinsuflacion y el edema

pulmonar puede estar presente.?!

e) HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS

La ecocardiografia  bidimensional generalmente  puede  diagnosticar
adecuadamente la ventana aortopulmonar asi como las anomalias asociadas,
para ello se utilizan el eje corto paraesternal, por encima del plano valvular aortico,
subcostal coronal de ambos tractos de salida, supraesternal longitudinal y

paraesternal alto (Figura 2). %



Existen algunos falsos positivos, sobre todo en equipos con escasa resolucion
lateral, ya que puede haber en la region del septo aortopulmonar un fenémeno
artificial de pérdida de ecos (dropout), debido a la alineacién del septo en la
direccion de la resolucion lateral del transductor. Para diferenciar este fendmeno
de la verdadera ventana aortopulmonar, ademas de explorar el septo en varios
planos, algunos autores recurren al signo de la T, que no es mas que la mayor
refringencia que adquiere el borde del defecto verdadero, la cual es transversal al

resto del septo, adoptando con él una imagen en T, 2242

La auricula y ventriculo izquierdo se encuentran dilatados debido al gran corto
circuido de izquierda a derecha. El ventriculo derecho puede estar hipertrofiado,
pero no siempre. Las valvulas semilunares generalmente son normales tanto en
posicibn como en funcion. Las arterias pulmonares pueden estar aumentadas de
tamafio. La ventana aortopulmonar puede ser observada por ecocardiografia
bidimensional y el color Doppler puede demostrar el flujo a través del defecto y
revela un flujo laminar de baja velocidad bidireccional en las comunicaciones
grandes, no restrictivas, con hipertension pulmonar y flujo turbulento continuo en el
tronco y/o la arteria pulmonar derecha, de alta velocidad, en las pequefas sin

hipertension pulmonar. 23%4%°

Debido al rapido desarrollo de enfermedad vascular pulmonar irreversible, se debe
reparar la malformacién al ser diagnosticada, preferentemente antes de los 6
meses de edad. Cuando la resistencia vascular pulmonar total en el momento de
la cirugia ha sido menor a 8 U/m2, la evolucién a largo plazo es 6ptima ante lo
cual se debe tomar la decision en casos de edad avanzada en acorde a un

cateterismo cardiaco.?



f) CATETERISMO CARDIACO

Con las técnicas ecocardiograficas modernas, el cateterismo cardiaco
frecuentemente no es requerido. McElhinney et al sugieren el uso de cateterismo
en pacientes mayores de 6 meses de edad para evaluar la presencia de
enfermedad vascular pulmonar irreversible.?® Dentro de los hallazgos al
cateterismo, las presiones ventriculares derechas y arterial pulmonar usualmente
son sistémicas en pacientes sintomaticos con insuficiencia cardiaca. La presion de
la auricula izquierda puede estar elevada por el corto circuito de izquierda a
derecha e incremento del retorno venoso pulmonar, mientras que la presion
ventricular izquierda es generalmente normal. La presion adrtica generalmente es
normal, pero en presencia de grandes defectos, la presion diastdlica esta
disminuida. El catéter puede con frecuencia ser manipulado directamente de la

arteria pulmonar a través del defecto hacia la aorta ascendente. ?’

Asi mismo una angiografia de la aorta ascendente o la arteria pulmonar
demostrara el defecto. El aortograma ascendente muestra el llenado de las
arterias pulmonares incluyendo los senos de las véalvulas pulmonares y el tronco y
ramas pulmonares. También demostrara alteraciones asociadas del arco aodrtico

o del origen de las arterias coronarias.?’
g) DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debido a que la ventana aortopulmonar es un defecto extremadamente raro, los
hallazgos clinicos son frecuentemente confundidos con los de una comunicacion
interventricular, un conducto arterioso grande o tronco arterioso. Los pulsos
amplios, la presion de pulso amplia y un soplo continuo de estar presentes indican
un corto circuito a nivel arterial. Distinguir la ventana aortopulmonar de un
conducto arterioso grande o de un tronco arterioso es muy dificil por clinica. Un
soplo sistélico de eyeccién o continuo también esta presente en el conducto
arterioso; sin embargo los sintomas clinicos en las primera semanas son poco
usuales. Los pacientes con tronco arterioso por lo general tienen mas

desaturacion sistémica evidenciada por hipocratismo digital. El soplo de



comunicaciones interventriculares generalmente se escucha en la region

paraesternal baja y los pulsos no son amplios.**
h) TRATAMIENTO

El cierre quirdrgico del defecto esté indicado en todos los pacientes con ventana
aortopulmonar.” Desde la primera correccion reportada por Gross, se han descrito
numerosas técnicas con o sin circulacion extracorpérea, con uso de parche
transadrtico o transpulmonar.?®*?° Se prefiere el abordaje transadrtico porque se
obtiene una mejor exposicion de la ventana y del ostium de la arteria coronaria
izquierda.*® Matsuki et al y Messmer describieron el uso de un colgajo de arteria
pulmonar usando con posterioridad pericardio autélogo para reparar la arteria

pulmonar.3** Dj

Bella et al también publicaron una técnica similar, pero sin
emplear parche para reparar la arteria pulmonar, la cual era cerrada usando la
adventicia de la aorta, con resultados excelentes al utilizar tejidos autélogos con

potencial de crecimiento normal. *

Aunque hay casuisticas que exhiben una mortalidad minima, otras reportan una

mortalidad entre el 10 y 33%.1"%

Se han publicado algunos casos de cierre percutaneo transcateterismo en
situaciones muy concretas: ventanas tipo |, pequefias (3-4 mm) y no asociadas a
otras anomalias, sobre todo del origen de las arterias coronarias, con buenos

resultados.®*

El prondstico de los pacientes con ventana aortopulmonar es excelente si la
correccién quirargica se realiza en las etapas tempranas de la vida, antes de que
el dafo vascular pulmonar sea irreversible. Aunque el seguimiento a largo plazo

es limitado, las complicaciones tardias son raramente importantes.

La evolucion los pacientes con anomalias asociadas estara mas limitada por ésta

mas que por la ventana aortopulmonar ya corregida.?*



JUSTIFICACION

La ventana aortopulmonar no es una entidad frecuente en nuestro medio. Dado
que existen pocos estudios acerca de ésta patologia en nuestro pais es de
particular interés el conocer la incidencia y formas de presentacion para
determinar si existen diferencias con lo reportado en la literatura, valorando
ademas si se esta estableciendo el diagndstico y tratamiento en forma adecuada.
Ya que el Hospital Infantil de México “Federico GOmez” es un hospital de
referencia para varios estados de la Republica Mexicana, la poblacion presentada
resulta considerable y pudiera ser representativa en otros niveles de atencion. Con
el siguiente estudio es de mi interés proporcionar datos estadisticos que pudieran
ser la base para estudios posteriores.
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OBJETIVOS
B General
e Describir la experiencia clinico-quirdrgica en la ventana

aortopulmonar en el Hospital Infantil de México Federico Gomez

B Especificos

= Determinar la frecuencia de ventana aortopulmonar en pacientes en
el Hospital Infantil de México Federico Gomez

e Determinar factores epidemiolégicos asociados a la ventana
aortopulmonar en pacientes en el Hospital Infanti de México
Federico Gémez

e Identificar frecuencia de signos y sintomas de la ventana
aortopulmonar en los pacientes al momento del ingreso.

e Evaluar el abordaje diagnéstico y terapéutico de la ventana
aortopulmonar en el Hospital Infantil de México Federico GOmez

« Determinar la frecuencia de complicaciones secundarias a la ventana

aortopulmonar en el Hospital Infantil de México Federico GOmez

11



MATERIAL Y METODOS

Disefo: Se trata de un estudio retrospectivo, observacional y descriptivo.

Poblacion: Pacientes que ingresaron al Hospital Infantii de México “Federico
Gomez” de Enero de 1990 a Junio del 2007 con el diagnéstico de ventana

aortopulmonar.

Criterios de inclusion:
1. Se incluyeron a todos los pacientes que ingresaron al Hospital Infantil de
México “Federico Gomez” de Enero de 1990 a Junio del 2007 con el

diagnéstico de ventana aortopulmonar.

Criterios de exclusion:

1. Pacientes cuyos datos en expediente clinico no estuvieran completos.

Se revisaron expedientes clinicos en el archivo del Hospital Infantil de México
“Federico Gomez” de pacientes que ingresaron al hospital de Enero de 1990 a
Junio del 2007 con diagndéstico de ventana aortopulmonar, elaborandose para tal

motivo una hoja de recoleccion de datos (Anexo 1).
Se realizé andlisis de datos con estimacion puntual y por intervalos de confianza al

95% del pardmetro poblacional de interés con proporciones. Los resultados se

describieron en proporciones y frecuencias representadas en cuadros y graficas.
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RESULTADOS

Se revisaron un total de 7 expedientes de pacientes que ingresaron al Hospital
Infantil de México “Federico Gémez” de Enero de 1990 a Junio del 2007 con el
diagnéstico al ingreso de ventana aortopulmonar. Se excluyd 1 expediente por no
contar con informacién completa para su revision (Tabla 1). El total de

expedientes revisados fue de 6 encontrandose los siguientes resultados:

De los 6 pacientes 4 (67%) correspondieron al sexo femenino y 2 (33%) al sexo
masculino (Grafica 1). En relacion a la presentacion de la enfermedad por grupos
de edad, 2 (33%) pacientes correspondieron a menores de un afio, 1 (17%) de 1
a2 afos, 1(17%) de 2 a5 afiosy 2 (33%) de 6 a 12 afios (Gréfica 2). La edad al
momento de diagnostico vario de 4 meses a 9 afios (media de 42.8 meses). El
estado nutricional de los pacientes fue de 2 (33%) pacientes normal, 3 (50%) con
desnutricion leve y 1 (17%) con desnutricion moderada (Gréfica 3). El promedio
de dias de hospitalizacion fue de 9.3 dias. El estado de procedencia de los
pacientes fue de 2 (33.2%) del Estado de México, 1 (16.7%) de Michoacan, 1
(16.7%) de Hidalgo, 1 (16.7%) de San Luis Potosi y 1 (16.7%) de Baja California
Norte.

En cuanto al tipo de ventana aortopulmonar segun la clasificacion de Mori et al se

encontraron 4 (66%) pacientes tipo |y 2 (34%) pacientes tipo Il (Gréafica 4).

Del total de pacientes 3 pacientes (50%) tuvieron el diagnéstico de ventana
aortopulmonar aislada mientras otros 3 pacientes (50%) tuvieron anomalias
asociadas, un paciente con foramen oval, otro con persistencia del conducto
arterioso y el ultimo con estenosis subadrtica fibrosa fija tipo membrana (Grafica
5).

Con respecto al cuadro clinico de presentacion 2 pacientes (33.3%) tuvieron

insuficiencia cardiaca severa temprana mientras que 2 pacientes (33.3%) la
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desarrollaron tardiamente y los 2 (33.3%) pacientes restantes cursaron

asintomaticos (Grafica 6).

Al examen fisico cardiolégico so6lo en 2 casos (33%) se encontré6 un soplo
continuo algo mas bajo que el correspondiente al conducto arterioso, caracteristico
de la enfermedad. En 3 pacientes (50%) se ausculté un soplo sistélico grado IlI/VI
en el 2°. espacio intercostal izquierdo y en 1 paciente (17%) se present6 un soplo
sistolico de eyeccion grado IV/VI en 2°. espacio intercostal derecho con escape
diastolico asociado a la presencia de estenosis subaodrtica fibrosa fija e

insuficiencia valvular aortica (Grafica 7).

A la evaluacion radiolégica, 1 (17%) paciente presentd cardiomegalia grado |y 4
(66%) pacientes cardiomegalia grado Iy 1 (17%) paciente cardiomegalia grado lll.
(Grafica 8). En 4 (66%) se observo dilatacion del tronco de la pulmonar y en la

totalidad de ellos flujo pulmonar aumentado.

Al electrocardiograma 4 (66%) pacientes tuvieron como hallazgo hipertrofia
biventricular mientras que 2 (33%) presentaron datos de hipertrofia ventricular
izquierda (Grafica 9). En 1 (17%) se presentaron extrasistoles supraventriculares
aisladas como hallazgo adicional.

El diagndstico se realizO mediante ecocardiografia inicialmente en 4 pacientes
(66%) y en un paciente (17%) con asociacion a conducto arterioso se requirié de
ecocardiografia transesofagica para definir el diagnostico. En un paciente (17%)
que tenia asociado una estenosis subadrtica fibrosa fija tipo membrana la ventana

aortopulmonar fue diagnosticada al tercer ecocardiograma (Grafica 10).

Del total de pacientes s6lo uno (17%) requirid cateterismo cardiaco (ventana
aortopulmonar asociada a estenosis subadrtica fibrosa fija) encontrando como
hallazgos estenosis subadrtica fibrosa fija tipo membrana con gradiente de 70
mmHg y una relacion de gasto pulmonar/gasto sistémico (Qp/Qs) de 2.7. (Gréfica
11).
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En el presente estudio no se documentaron casos en los que se hubiera hecho el

diagnéstico hasta el momento de la intervencién quirargica.

A los seis pacientes se les realiz6 la correccion quirdrgica. Se corrobor6 la
presencia de ventana aortopulmonar tipo | en 4 pacientes (66%) Yy tipo Il en 2
pacientes (34%) (Grafica 12). Se utilizo circulacion extracorpérea e hipotermia en
todos los casos. A todos los pacientes se les realiz6 cierre con sutura directa de
la ventana aortopulmonar. El tamafio del defecto vario entre 12 mm y 40 mm. En
el paciente con estenosis subaodrtica fibrosa fija se realizd simultaneamente la

reseccion del diafragma subadrtico sin complicaciones.
Después de un periodo medio de seguimiento de 4 afios (rango, 1 afio a 6 afios)
los pacientes se encontraron asintomaticos, sin precisar medicacion y realizan una

vida normal con clase funcional I.

No hubo mortalidad intraoperatoria ni al seguimiento de los casos.
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DISCUSION

La incidencia de la ventana aortopulmonar en nifios en nuestro pais se desconoce
dado que no existen otros reportes donde se analice ésta situacion. En la revision
realizada se encontro una relacion en cuanto al sexo femenino: masculino de 2:1
sin embargo, no existen reportes en cuanto a la incidencia predominante de un
sexo. Es de llamar la atencién que a diferencia de lo reportado,®’ se encontraron
dos casos de mas de 6 afios, quizas debido al dificil diagndstico. Cerca del 67%
de los casos presentaron algun grado de desnutricion debido probablemente a la
propia cardiopatia. No se encontrd alguna diferencia significativa en cuanto a la

procedencia de los pacientes.

Conforme a lo reportado a la literatura®’ se encontrd6 que la ventana
aortopulmonar tipo | (66%) es la mas frecuente en nuestro medio seguida del tipo
Il (34%).

Similar a lo reportado en la literatura®’ un 50% de los casos tuvo anomalias
asociadas; en 3 casos fueron simples (foramen oval permeable, persistencia del
conducto arterioso y estenosis subadrtica fibrosa fija tipo membrana), llamando la
atencién que no se presentd ningun caso con alteracion asociada compleja tal
como transposicion de grandes vasos, interrupcion de arco aodrtico, tetralogia de

Fallot etc.

Dado que el cuadro clinico es inespecifico tanto en nuestra experiencia como en lo
reportado, es de importancia mencionar, que tanto el tipo de lesién asociada como
el tamafio de la ventana aortopulmonar condicionan el cuadro clinico y su
diagnéstico debe ser sospechado en casos de insuficiencia cardiaca precoz con
signos de corto circuito de izquierda-derecha significativo, como dilatacion de las
cavidades izquierdas, sobre todo la auricula izquierda, y/o insuficiencia mitral
funcional con valvula morfolégicamente normal, asociados a hipertension
pulmonar severa y precoz. El soplo cardiaco continuo caracteristico de la

enfermedad se ausculté en menor proporcion a lo reportado®’ (33% vs. 50%).
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Los hallazgos electrocardiograficos y radioldgicos encontrados en nuestra
experiencia son similares a lo reportado en la literatura®’; sin embargo son
inespecificos, por lo que la ecocardiografia desempefia un importante papel en el

diagnostico.

En nuestra serie, el indice de acierto del diagndstico ecocardiografico fue del 85%
(5/6), en acorde a lo publicado®: 53% (70% en ventana aortopulmonar simple y
37% en las complejas). En el caso 1 asociado a un conducto arterioso (2004) se
efectué el diagnéstico mediante ecocardiografia transesofagica. En el caso 4
(1997) se realizo el diagndstico al tercer ecocardiograma asociado a una estenosis
subadrtica fibrosa fija tipo membrana y requirid de la realizacién de cateterismo
cardiaco. Todo ello debido a la complejidad en lo que se refiere al diagndstico de

ésta patologia.
Es de llamar la atencion que a pesar de gque existen nuevas técnicas para la
correccion de ésta patologia en la totalidad de los casos se realizé el cierre

directo de la ventana aortopulmonar con resultados favorables.

No hubo mortalidad intraoperatoria ni al seguimiento, probablemente debido a que

todos los casos se presentaron con una anomalia asociada simple.
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CONCLUSIONES

A pesar de que la ventana aortopulmonar es una entidad rara en nuestro medio y
dado que el cuadro clinico y estudios paraclinicos no son caracteristicos, se debe
considerar como diagndstico diferencial en todo nifio que presente insuficiencia
cardiaca precoz, especialmente en presencia de insuficiencia mitral inespecifica o
presién arterial diferencial amplia. Dado que esta asociada a otros defectos en el
50% de los casos, debe ser descartada en nifios con otras cardiopatias
congénitas. El ecocardiograma sigue siendo el método de eleccion para el
diagnéstico de ésta patologia y el cateterismo cardiaco debe ser realizado en caso
de duda diagnostica y/o para determinar el grado de enfermedad vascular
pulmonar. Dado que el diagndstico erroneo quizas lleve a enfermedad vascular
pulmonar y/o muerte es de importancia realizar el diagnostico tempranamente

para que los pacientes puedan ser corregidos y tener una vida normal.
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FIGURA 1.
Clasificacion tipos de ventana aortopulmonar (Mori et al).

Tipo IT Tipe 11

FIGURA 2.

Ecocardiografia bidimensional: Ventana aortopulmonar.
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ANEXO 1.

Hoja de recoleccién de datos.

FOLIO:
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
DR. FEDERICO GOMEZ

VENTANA AORTO-PULMONAR
NOMBRE:
REGISTRO:
SEXO:
Femenino ------- ( ) Masculing ----------- ()
EDAD: a m d PESO: kg TALLA: __ cm
Neonato (28d)--------------- () Lactante menor (<1a)-- () Déficit %
Lactante mayor (1-2a)-----( ) Preescolar (2-5a) ------ () NL -------- () DNTI-- ()
Escolar (6-12 a) ----------- () Adolescente (>12a)--( ) DNTIl---( ) DNTIH--( )
FECHA INGRESO: / / FECHA DE EGRESO: [/ DIAS HOSP:

FECHA DIAGNOSTICO: / / EDAD AL DIAGNOSTICO:

PROCEDENCIA
Distrito Federal ( ) Edo.de México ( ) Otros--—--( )

TIPO VENTANA AORTOPULMONAR

1. Tipo | ------ ()
2. Tipo Il ------ ()
3. Tipo I ----- ()
ANOMALIA ASOCIADA

1. Aislada ------ ( )
2. Compleja---- ()

2.a.0 Origen adrtico RDAP ( )
2.a.1. Comunicacion interventricular ----------- ()
2.a.2. Interrupcion arco adrtico tipo __ ------- ()
2.a.3. Tetralogia de Fallot ()
2.a.4. Atresia pulmonar ___ septum integro- ( )
2.a.5. Atresia adrtica ()
2.a.6. Transposicion de grandes arterias ------ ()
2.a.7. Atresiatricuspideatipo --------m--- ()
2.a.8. Persistencia conducto arterioso ---------- ()
2.a.9. Comunicacion interauricular/FO --------- ()

CUADRO CLINICO Motivo consulta:
1. Asintomético ---- ()

2. Soplo -------------- () Tipo:
3. Insuf. cardiaca ---( )
4, Otros --------------- ( )
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RADIOGRAFIA DE TORAX

1. Normal ---------- ()

2. Cardiomegalia grado | --------- ()
3. Cardiomegalia grado Il -------- ()
4. Cardiomegalia grado Ill ------- ()
5. Cardiomegalia grado IV ------- ()
6. Dilatacién tronco pulmonar --- ()
7. Otros ----------- ()

ELECTROCARDIOGRAMA

1. Normal ()

2. Taquicardia sinusal --------- ()

3. Prolongacion PR ------------ ()

4. Prolongacion QT ----------- ()

5. Alteraciones del segmento STy onda T ------ ( )
6. Otros ------------- ()

Rimo sinusal --- () Ritmo no sinusal --- ()

FC: aP: aQRS: PR: QTc:

DIAGNOSTICO
1. Ecocardiografia---- (1) (2) (3) (4)
1.a.1 Dx. diferencial

2. Cateterismo ----- ()
3. Quirdrgico -------- ()

ECOCARDIOGRAMA

Fecha: Cinta: Pie:
Hallazgos:
Fecha: Cinta: Pie:
Hallazgos:
Fecha: Cinta: Pie:

Hallazgos:




CATETERISMO

Fecha: Cinta: Pie:

Hallazgos:

Fecha: Cinta: Pie:

Hallazgos:

TRATAMIENTO

1. Cirugia ( SI) ( NO)
Causa:

2. Tiempo pinzamiento aodrtico:
3. Tiempo paro:
4. Tiempo CEC:

5. Técnica:
5.a.1 Cierre por aortotomia con parche dacron ------------------ ( )
5.a.2. Cierre por aortotomia con parche goretex ----------------- ( )
5.a.3. Cierre por ventana con parche dacron --------------------- ()
5.a.4. Cierre por ventana con parche goretex -------------------- ()
5.a.5. Oftra ( )

6. Complicaciones:
6.a.1. Bajo gasto severo
6.a.2. Crisis hipertension pulmonar-------------
6.a.3. Arritmia
6.a.4. Isquemia posterolateral -------------------
6.a.5. Sangrado y reintervencién----------------
6.a.6. Sepsis

()
()
( ) Tipo:
()
()
()
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FACTORES PRONOSTICOS

MORTALIDAD
] (R ()
l.a.1 Prequirdrgica ------------ ()
l.a.2. Quirdrgica --------=------- ()
1.a.3. Post-quirGrgica---------- () dias
Causa:
2 [ Jp—— ()

ND= NO DISPONIBLE
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GRAFICA 1.

SEXO

O Femenino
W Masculino

GRAFICA 2.

33%

EDAD AL DIAGNOSTICO (ANOS)

17% 17%

O<1
mi-2
02-5
06-12
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GRAFICA 3.

DESNUTRICION

17% 0%

O Normal
B Grado |
OGrado
OGrado I

50%

GRAFICA 4.

0%

CLASIFICACION EN ACORDE A MORI ET AL.

O Tipo |
E Tipo Il
O Tipo I
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GRAFICA 5.

50%

ANOMALIA CARDIACA ASOCIADA

O Aislada
B Asociada

50%

GRAFICA 6.

CUADRO CLINICO DE PRESENTACION

33% 34%

OIC temprana
M IC tardia
O Asintomatico

33%
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GRAFICA 7.

AUSCULTACION

17%

50%

O Soplo continuo
caracteristico
B Soplo sistolico 3er. Ell

O Soplo eyeccién 2o. Ell

GRAFICA 8.

17%

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

17%

O Cardiomegalia Grado |
E Cardiomegalia Grado I
O Cardiomegalia Grado Il

66%
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GRAFICA 9.

HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAMA

O Hipertrofia biventricular
B Hipertrofia ventricular izquierda

GRAFICA 10.
DIAGNOSTICO ECOCARDIOGRAFICO

Olnicial

W Al 3er. Ecocardiograma

O Ecocardiograma transesofagico

17%
17%
66%
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GRAFICA 11.

83%

CATETERISMO

17%

O Cateterismo
[ Sin cateterismo

GRAFICA 12.

HALLAZGOS QUIRURGICOS

(TIPO VENTANA AORTO-PULMONAR)

0%

OTipo |
ETipo Il
OTipo 1l
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TABLA 1.

Datos clinicos, ecocardiograficos y hemodinamicas

Caso Eded Seaxe Peso Presentacian clinica Erocardiagrafia Tipo Ventana Anomealia Cuteterismo
asacicda
172004 4allm F 13kg Estudio soplo continuo Dilatacién cavidades I PCA
Azintomatico 1zquerdas, PCA
202004 Safm F 147 kg Estudio seplo Dilatacién cavidades I FO
Asintomatico izquierdas, TAP y ramas
pulmonares
372002 7 m M 50kg Insuficiencia cardiaca, Wentana Ao-P I
estudio soplo
41997 a F 22kg Insuficiencia cardiaca, ESAFF tipo membrana I EZAFF QplQs =27
estudic soplo (gte. 700437, dilatacidn
cavidades izquierdas
51996 4dm M Blkg Insuficiencia cardiaca, Wentana Ao-P I
estudio soplo
61994 lalm F 98 kg Insuficiencia cardiaca, Dilatacién cavidades I

estudio soplo continue

1zgquierdas

Ao-F: aortopulmonar; PCA: persistencia del conducto arterioso; TAP: tronco pulmonar, FO: foramen oval, ESAFF: estenosis
subadrtica fibrosa fija
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