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RESUMEN

De 1991 a 2007 se estudiaron 43 casos con Sindrome de valvula pulmonar ausente
(SVPA). Género femenino 34.8%, la mediana de la edad 9.8 meses. Veinticuatro casos
(55.8%) se asociaron a tetralogia de fallot. Se llevaron a correccién de la cardiopatia: 6
enfermos (13.9%) menores de 6 meses. La defuncién se asocié significativamente con,
edad menor de 6 meses p< 0.003 y ventilacion mecanica previa a la cirugia p< 0.001.
Durante el seguimiento de los pacientes operados, se ha realizado cateterismo a cinco
enfermos, dilatacién con bal6n a dos enfermos por estenosis pulmonar; y a otros dos,
cambio de protesis. En el resto de este grupo de pacientes, las lesiones residuales son de
poca cuantia. La sobrevida a 5 afios fue de 92% en mayores de 6 meses y, en menores,
del 55%. El tiempo de sobrevida para los pacientes con asistencia ventilatoria previo a la
cirugia fue de 22%, mientras que para los mayores fue de 90%. Debido a que los factores
gue se asociaron a muerte fueron edad menor de 6 meses y asistencia ventilatoria en
nuestro medio es conveniente tratar de retrasar la cirugia en este grupo de enfermos ya que
con o sin ella los pacientes no sobrevivieron. En nifios de mayor edad, con pocos sintomas,

la cirugia debe postergarse para evitar recambios valvulares.



DEFINICION

El sindrome de la valvula pulmonar ausente es una anomalia rara que consiste en falta de
desarrollo o formacion rudimentaria de las sigmoideas pulmonares con dilatacion del tronco
y de las ramas en grados variables. Se trata de un padecimiento que involucra al corazén y
al pulmén. Cuando la dilatacion de las ramas pulmonares es extrema genera compresiones
en los grandes bronquios y los bronquios segmentarios que en forma secundaria

producen enfisema pulmonar.

Se describié por primera vez en 1847 por Chevers en un caso que ademas presentaba
comunicacion interventricular y estenosis pulmonar Y. En 1908 Roger y Wilson describieron
un caso de autopsia donde esta entidad formaba parte de transposicion corregida de
grandes arterias en situs inversus.®” Puede existir en forma aislada o asociarse a otras
cardiopatias entre las que destacan la tetralogia de fallot, la comunicacion interventricular,
la doble salida del ventriculo derecho, la transposicion de las grandes arterias, la hipoplasia
del ventriculo derecho vy la interrupcién del arco aértico.®¥ En el consenso de expertos
realizado en el afio 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 y por otro lado dentro de

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

(3,4,5,6)



INCIDENCIA

La verdadera incidencia se desconoce ya que hay un grupo de pacientes que muere
durante la vida fetal sin haberse diagnosticado. Sin embargo de los nacidos vivos se ha
reportado que corresponde al 1% de todas las cardiopatias congénitas ©" En otras series
se estima que del 3-6% de los casos de tetralogia de fallot se asocian a ausencia de la

valvula pulmonar.

ETIOLOGIA

Es una consecuencia de anormalidades del desarrollo embrionario de la region troncoconal.
Las primeras descripciones las realizaron Ravinovitch y Arensman en 1982, donde
definieron que este sindrome no solo comprometia el corazon, sino ademas se
acompafaba de malformaciones de los bronquios secundarios y terciarios que entre otras

cosas presentaban disminucion de la capa elastica de los vasos pulmonares. ©”

Alrededor de la 4ta a 6ta semana de la gestacién se lleva a cabo la alineacién troncoconal.
Si hay alteraciones en esta fase del desarrollo se produce tetralogia de fallot y transposicion
de las grandes arterias. En esta etapa el corazén es vulnerable a los trastornos del

desarrollo entre las conexiones ventriculos arteriales y sigmoideas pulmonares y aorticas.

Durante la sexta semana de la gestacion el ocurre el maximo desarrollo de las estructuras
pulmonares, las cuales pueden afectarse por compresiones extrinsecas de los grandes

vasos, en este caso por arterias pulmonares dilatadas limitarian su potencial crecimiento.

El espectro de malformaciones a nivel del arbol bronquial incluye la hipoplasia de los
bronquios de 2do y 3er orden, muchas veces ocurre por compresiones extrinsecas de las

ramas pulmonares, estas secundarias a su vez por la gran dilatacion que presentan en este



trastorn6. La compresion extrinseca produce el desarrollo de enfisemas lobares o

segmentarios con la evolucion a largo plazo.

Se describen tres diferentes e inusuales patrones vasculares:
a) Ausencia de arteria pulmonar izquierda

b) Origen anémalo de la rama pulmonar izquierda, a partir de la aorta ascendente o de un

conducto arterioso

c) Circulacion colateral sistémico-pulmonar con o sin presencia de una verdadera ausencia

de rama pulmonar izquierda. 8 920

El papel de las células de la cresta neural ha sido demostrado en experimentos en
animales, realizando ablacion de las células de la cresta neural se ha logrado producir
defecto tronco conales en estos animales. La administracion del teratdgeno Bis-Diamina
que actua inhibiendo el crecimiento de las células de la cresta neural se ha reportado como
causante de tetralogia de fallot con ausencia de sigmoideas pulmonares y diversas

malformaciones craneo faciales. *+*

Se ha descrito mutaciones del gen TBX1 con la participacién de las células de la cresta
neural. Como causas de diversas anormalidades congénitas que involucran defectos
cardiacos de tracto de salida, asociadas con anormalidades de los arcos aérticos y
faringeos, en asociacion con hipoplasia del timo y de las glandulas paratiroides, ademas de

diversas malformaciones craneo faciales y anormalidades de las vertebras.

Ha sido descrita la asociacion de sindrome de la valvula pulmonar ausente y delecion del
cromosoma 22. Jonson en 1995 describié que 7/8 casos tuvieron FISH positivo sin

embargo en todos ellos la cardiopatia se acompafio de tetralogia de fallot por lo que la



asociacion puede estar relacionada con las alteraciones tronco conales propias de los

pacientes con la delecién antes descrita.

FISIOPATOLOGIA

En el sindrome de la véalvula pulmonar ausente la fisiopatologia dependera de varios
aspectos: a) la presencia o ausencia del conducto arterioso; b) presencia o no de defectos
séptales ventriculares; c) magnitud de las malformaciones respiratorias d) grado de

obstruccion de la salida del ventriculo derecho y grado de suficiencia pulmonar.

La circulacién fetal se caracteriza en un comienzo por tener comunicacion entre el circuito
pulmonar y el sistémico a través del conducto arterioso, esto determina que la presion
pulmonar sea igual que la presion sistémica. Cuando el tabique interventricular se encuentra
integro, durante la diastole del ventriculo derecho, puede haber paso de sangre a través del
conducto arterioso desde la circulacion sistémica hacia el circuito pulmonar, de tal manera
gue se produce sobrecarga con mayor volumen diastdlico el ventriculo derecho. La
magnitud del cortocircuito depende de la resistencia que tenga el conducto arterioso y la

complianza del ventriculo derecho.

Cuando existe defecto séptal interventricular asociado a estenosis pulmonar, se presenta un
cortocircuito de derecha a izquierda a través del defecto séptal, generando
secundariamente alteraciones del llenado del ventriculo derecho, disminucion de la

complianza y deterioro de su funcion.

El grado de estenosis determina el flujo anterégrado a través de la pulmonar, como se
menciono previamente la ausencia o la presencia del conducto arterioso juega un papel

importante en la fisiopatologia de esta entidad. Cuando este se encuentra presente y la



estenosis es severa, el flujo se dirigira de la aorta hacia la pulmonar, se ha encontrado que
el conducto puede tener predileccion por una de las ramas pulmonares, en consecuencia de

ello, la otra rama pulmonar puede ser hipoplasica e incluso estar atrésica’ “?

En contraposicion la ausencia del conducto arterioso, frecuentemente descrita con esta
entidad, produce como consecuencia una gran sobrecarga de volumen de la arteria y ramas
pulmonares cuando se asocia a insuficiencia severa, generando como consecuencia
dilataciéon de los vasos pulmonares, displasia de la valvula pulmonar. Childers encontré
necrosis quistica de la capa media de la arteria pulmonar, con cambios semejantes a los
observados en el sindrome de Marfan. Ya que en este caso al no existir conducto arterioso
no hay un mecanismo de escape compensador al alto flujo del tronco y de las ramas
pulmonares. Mientras que si hay predominio de la estenosis pulmonar, la patologia sera

mejor tolerada.

Se ha descrito el desarrollo de insuficiencia cardiaca en el feto, asociado a gran

insuficiencia tricispidea por la sobrecarga de presion del ventriculo derecho.



MANIFESTACIONES CLINICAS

El espectro clinico va desde el grave deterioro hemodinamico y compromiso severo con
muerte in Utero, secundario al desarrollo de hidrops fetal. Este caso corresponde a aquellos
con séptum interventricular intacto, gran estenosis pulmonar y severa insuficiencia
tricispidea. #°3%

Los recién nacidos que sobreviven a los efectos deletéreos intrauterinos de la patologia, se
presentan con cuadros de insuficiencia respiratoria secundaria a la compresion extrinseca
bronquial y colapso de la via respiratoria, particularmente por el bronquio principal derecho.
Por efecto de las ramas pulmonares dilatadas y favorecido por la gran fragilidad del sistema
respiratorio del recién nacido, que terminan condicionando el colapso de la via respiratoria.

Con frecuencia la dificultad respiratoria se alivia al colocar en posicién decubito prono. ¢

Existe un grupo de pacientes que manifestara sintomatologia después de la lactancia y
estas seran infeccion respiratoria de repeticion y desarrollo de enfisemas lobares y

segmentarios.

La presencia de cianosis depende de la severidad de la estenosis pulmonar. El espectro va
desde casos con cianosis minima, con deterioro progresivo, hasta aquellos que se

comportan como verdadera atresia pulmonar, con eventos de crisis de hipoxia. ¢

Los lactantes en desarrollo tienen mayor elasticidad de la via respiratoria, y poco tejido
conectivo fibroso de sostén de las estructuras cartilaginosas de los bronquios. Lo cual los
hace vulnerables a compresiones extrinsecas de la via respiratoria por la dilatacién de las
ramas pulmonares, a menudo los portadores de esta patologia presentan cuadros de
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dificultad respiratoria y estridor. Los cuales mejoran con el crecimiento, al fortalecerse las

estructuras cartilaginosas y adquirir mayor diametro de la via respiratoria. “**?

EXPLORACION FISICA la exploracion fisica la cianosis es variable. El precordio puede ser
hiperdinamico. Hay soplo sistélico para esternal izquierdo, acompafiado de soplo diastolico

en la misma regién. Pulsos amplios si se asocia a la presencia de conducto arterioso.

RADIOGRAFIA DE TORAX. Muestra diversos grados de cardiomegalia. Las caracteristicas
del flujo pulmonar dependeran de la magnitud de la obstruccién e insuficiencia pulmonar
Puede haber casos con flujo pulmonar normal o aquellos que presentan dilatacion

aneurismatica del tronco y ramas de la arteria pulmonar.

ELECTROCARDIOGRAMA. Muestra ritmo sinusal de base, con datos de crecimiento del
atrio derecho, con eje QRS a la derecha, acompafado o no de bloqueo de rama derecha,

hay ondas R altas en las precordiales derechas, asi como en aVvR.

ECOCARDIOGRAMA .En la actualidad es el método diagndstico de precision en la mayoria
de los casos. Se sospecha de inmediato al visualizar la dilatacion aneurismatica del tronco
pulmonar y en especial de su rama derecha. Se confirma observando una imagen nodular
irregular, pequefia, que implantada en un el anillo pulmonar estrecho ocupa sélo una parte
de la luz de su orificio circular. Asi mismo otras se pueden describir otras anomalias
intracardiacas que acomparien el sindrome. ©?® En la aproximacién del eje largo se
observa el cabalgamiento adrtico en los casos de tetralogia de fallot. En el eje corto se
evaluaran las caracteristicas del infundibulo, el tamafio de las ramas pulmonares y la
relacién de los grandes vasos. Mediante el doppler pulsado, continuo y color se observa el
grado de insuficiencia pulmonar y se puede calcular el gradiente estenoético, en esta misma
proyeccion se puede medir el diametro de las ramas pulmonares y la presencia de conducto

8



arterioso. Finalmente la proyeccion de 4 camaras permite ver defectos séptales
ventriculares, asi mismo como el tamafio del ventriculo derecho. Y la aproximacién

supraesternal ayuda a visualizar el arco aortico.

En la actualidad el estudio hemodinamico esté indicado en casos en que exista dificultad
para determinar si las dos ramas pulmonares existen. Aunque la resonancia magnética lo
puede identificar y es un estudio no invasivo. Esta ultima al igual que la broncdscopia nos

permite evaluar si existe compresion bronquial.

TRATAMIENTO

La historia de la cirugia en este padecimiento es la siguiente: Waldhausen en 1969 propuso
la realizacion de derivacion cavo pulmonar bidireccional para aliviar la obstruccion, la cual
Osman la modifico posteriormente realizado ademas aneurismorafia de la pulmonar. Mas
adelante Opie planteo el bandaje como alternativa para prevenir la dilatacién, acompafiada

de la realizacién de una fistula sistémico pulmonar de Blalock Taussig modificada. ©¢°

Sin embargo estas alternativas terapéuticas no corrigen del todo el defecto. En 1981
Dunningan establecié que los mejores resultados incluian la correccién anatémica con la
colocacién de una protesis de valvula pulmonar para detener la dilatacion progresiva de las
ramas pulmonares y asi mismo realizar el cierre de la comunicacion interventricular,
obteniendo con ellas una reparacién completa y mas fisioldgica con mejores expectativas

pronosticas a largo plazo. (33, 33,36)

Los pacientes que se acompafian de tetralogia de fallot, se benefician con la colocacion de
un parche trasnanular, mejorando la insuficiencia pulmonar significativamente. La

insuficiencia pulmonar si no es significativa es muy bien tolerada por muchos afios, sin



embargo la evolucion y la historia natural lleva al desarrollo de dilatacion progresiva de las

ramas pulmonares y aparicion de hipertension pulmonar.

En 1971 Layton comenzd a utilizar homoinjertos en pacientes adolecentes con buenos

resultados. ?® %9

Modificaciones a las anteriores técnicas quirargicas incluyen la plastia de las ramas
pulmonares, colocacién de tubo valvado entre el ventriculo derecho y tronco pulmonar.
Hraska propone el trasplante de las arterias pulmonares frente a la aorta, con el objeto de

aliviar la compresién bronquial. %

Hasta la fecha no existe un consenso para determinar cuél es el manejo ideal para este
grupo de pacientes. Es esencial determinar el centro cardiolégico donde se manejara y los
recursos que se tiene para ello. Existen dos opiniones: a) para los lactantes sintoméaticos
ofrecer en forma inicial tratamiento médico y en cuanto las condiciones lo permitan
tratamiento quirGrgico. B) Tratar de retrasar lo mas posible la cirugia. Para los mayores: a)
realizar la cirugia cuando se diagnostican. B) Retasarla lo mas posible para evitar cambios

valvulares.

PRONOSTICO

Se trata de una entidad rara, no se conoce bien su evolucion natural, se sabe que la
insuficiencia pulmonar es bien tolerada por muchos afios. El diagnéstico temprano es
fundamental para tomar conductas terapéuticas oportunas y corregir los trastornos
hemodinamicos derivados. Como se describié previamente las primeras descripciones

fueron obtenidas de casos de autopsias, o que evidenciaba que le diagnostico era muy

10



tardio. En las series de Pinsky la edad de diagnostico de fue de un dia recién nacido en 12

de los 15 pacientes publicados. ©¢?

Sin embargo en nuestro medio el diagnostico prenatal no es frecuente, quiza sea a que
muchos de los casos severos no sobreviven a la etapa neonatal o su referencia no sea
oportuna para el diagnostico y manejo. En la serie de casos revisados en el instituto
nacional de cardiologia entre 1991-2003, se reportaron 33 casos, la edad de diagnostico
fluctué de los 2 dias hasta los 16 afios, con una edad promedio de 7 afios.

Los factores de riesgo asociados a mortalidad en el momento del diagnostico descritos por
Hew incluyen la edad menor a 30 dias, peso menor a 3 kg, presencia de defecto séptal
interventricular, diestres respiratorio, requiriendo apoyo ventilatorio. Mc Donnell reporta una
mortalidad intraoperatoria del 21.4% en 28 pacientes, cuya edad de intervencion vario
desde un dia hasta 16 afios, todas las muertes ocurrieron en recién nacidos quienes

necesitaron apoyo ventilatorio antes de la cirugia. ¢®

En la serie de casos revisados en el instituto nacional de cardiologia entre 1991-2003, se

encontré una asociacion significativa de defuncién y edad menor a 6 meses. 4

La mortalidad es alta en aquellos grupos que requieren cirugia entes del primer afio de vida
es del 10-50%. Después del afio de vida la mortalidad es del 0-10%. De los casos
revisados en el instituto nacional de cardiologia se encontré una mortalidad del 60% para
los pacientes menores de un afio de edad y del 11% para el grupo mayor de un afio de

edad. @V

S Hiraishi en 1983 reporta en una serie de 19 pacientes una clara asociacion entre el

tamafio de las ramas pulmonares, en especial la derecha y el didmetro del ventriculo

11



derecho en diastole con mayor severidad de mortalidad y de morbilidad, con mayor

deterioro de la funcién cardiaca derecha en 7 pacientes de su estudio.“?

La sobrevida se a reportado en la serie de Hew se reporta de 83% a un afo de seguimiento

libre de reintervenciones quirtrgicas. “?

12



JUSTIFICACION

El sindrome de valvula pulmonar ausente es una rara entidad con alta mortalidad en

edades tempranas.

Se ha acordado que es un padecimiento que involucra al corazén y al pulmén sin embargo
se desconocen cuales son los factores que intervienen en la severidad del problema. Por
otro lado el tratamiento aun continda siendo controversial y esto se debe a los siguientes
aspectos: A) las series publicadas contienen pocos casos B) no hay un consenso en las
técnicas quirdrgicas empleadas c) los cuidados posoperatorios han evolucionado. En
nuestra institucion se han realizado dos estudios al respecto. En el ultimo de ellos se
informo que la edad menor a 6 meses (p= 0.003) y la ventilacion mecénica prequirdrgica (p=
0.001) se asociaron a muerte. También se establecié que la supervivencia a 5 afios fue de

95.4 en mayores de 6 meses y en menores de 30.01%.

La justificacion para realizar este estudio es investigar el comportamiento de esta entidad al
haber aumentado el nUmero de pacientes para establecer factores prondsticos a corto y

médialo plazo y plantear diversas alternativas de manejo en los pacientes.

13



OBJETIVO GENERAL

Conocer la evolucién, tratamiento y factores asociados a muerte en los pacientes con

sindrome de valvula pulmonar ausente en el Departamento de Cardiopatias Congénitas del

Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

OBJETIVOS ESPECIFICOS

v

v

Describir las diferentes lesiones cardiacas estructurales asociadas con esta

patologia.

Determinar la morbimortalidad con y sin intervencion quirdrgica a corto y mediano

plazo de los pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente

Analizar las lesiones residuales y determinar que tan frecuente es el

intervencionismo y reoperacion

Establecer si existe diferencia en la sobrevida de los menores y mayores de

mayores de 6 meses

14



DISENO DEL ESTUDIO

De acuerdo ala maniobra............cooooi i observacional
De acuerdo al Seguimiento ............coiieeiiiiiiie e longitudinal
De acuerdo a la direccion del seguimiento.................c......... prolectivo
De acuerdo a la fuente de informacién............................... retrospectivo
De acuerdo al NUMEero de gruposS.......c.covveieriie e ieiieieeennen, descriptivo

15



MATERIALES Y METODOS

Paoblacion objeto: Pacientes pediatricos de ambos géneros con diagnostico establecido de

sindrome de la vélvula pulmonar ausente

Poblacion elegible: Pacientes manejados en el INCICH, en el periodo comprendido de enero

de 1990 a diciembre de 2007

Criterios de inclusion:

Pacientes menores de 18 afios

De ambos géneros

Diagnostico establecido de sindrome de valvula pulmonar ausente

Criterios de exclusion:

Expedientes clinicos incompletos

Perdida del seguimiento en la consulta

16



METODOLOGIA

Se revisaron todos los expedientes clinicos del INC con diagnostico de cardiopatia
congénita. Cumplidos los criterios de seleccion en una hoja de recoleccion especialmente
disefiada para este estudio, se registraron las variables demograficas: género, edad y peso
al ingreso. Las variables clinicas: necesidad de ventilacibn mecanica previo a la cirugia; por
ecocardiografia descripcion anatémica, lesiones asociadas, dimensiones de las estructuras
X [valor z: anillo pulmonar (AP), anillo aértico (A Ao), rama derecha de la arteria pulmonar

RDAP), rama izquierda de la arteria pulmonar (RIAP)] y lesiones residuales postquirdrgicas.

En los pacientes operados se considero la técnica empleada y las complicaciones
postquirdrgicas. En los pacientes intervenidos y no intervenidos se registré la evolucion a

corto y mediano plazo asi como la sobrevida y la causa de la defuncion.

De acuerdo a los valores z se catalogaron los anillos aortico y pulmonar y las ramas

derecha e izquierda de la arteria pulmonar como normales (-2 = Z < +2), hipoplasicas (Z <

-2), dilatadas (Z > +2).

La mortalidad operatoria se defini6 como la defuncién durante los primeros treinta dias

después de la cirugia. Las reintervenciones incluyeron cateterismos o reoperacion.

17



ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizo estadistica descriptiva para variables clinicas y demogréficas. La asociacion fue
evaluada a través de una chi cuadrada y/o correlacién de Pearson de acuerdo al tipo de
variable. Un andlisis de Kaplan-Meier fue empelado para determinar la supervivencia de los
pacientes; la comparacion entre grupos fue hecha con una chi cuadrada de Log Rank. Se
considero significativo todo valor de p menor de 0.05. Se utilizo el paquete estadistico SPSS

versién 13 para Windows.

18



RESULTADOS

En el periodo comprendido de enero de 1991 a diciembre de 2007 se estudiaron 43
pacientes con SVPA. Del género masculino 34.8% y femenino 65.2%. Las edades
fluctuaron entre los 3 dias de vida hasta 16 afos, la mediana de edad fue de 9.8 meses
(Tabla 1). Del total 6 pacientes (13.9%), fueron menores de 6 meses. El diagnostico en
todos los casos se estableci6 mediante ecocardiograma. En tres enfermos como
complemento diagnostico se practico cateterismo. Las lesiones que acompafaron al SVPA
fueron 55.8% tetralogia de Fallot, 32.5% comunicacion interventricular en forma aislada,

4.6% otras lesiones, 6.9% sin cardiopatia asociada. (Tabla 2).

Las caracteristicas de las dimensiones del tronco de la arteria pulmonar, aorta, ramas
pulmonares derecha e izquierda y la relacion entre ellas se muestran en el cuadro (Tabla 3).
Se llevaron a tratamiento quirdrgico 21 (48.8%) pacientes, de los cuales 6 (28.5%) fueron

menores de 6 meses.

De los operados murieron 3 pacientes (14.2%), de los cuales todos los fallecidos (100%)
eran menores de 6 mese. Las diferentes causas se muestran en el cuadro (Tabla 4). De los

no operados murieron 5 pacientes (22.7%), las causas se muestran el cuadro (Tabla 5)

Durante el seguimiento de los pacientes operados ha habido necesidad de practicar
cateterismo cardiaco en 5 (22.7%) enfermos, y dilatacion con baléon en 2 (40%) de los
pacientes llevados a cateterismo cardiaco. Y de este grupo de enfermos 2 (40%) de ellos
ha requerido cambio de protesis. Al resto se les ha realizado ecocardiograma en forma

periddica y las lesiones residuales son de poca cuantia (Tabla 6)

De todos los pacientes operados, 2 (9.5%) de ellos ha requerido reintervencion quirdargica

en su evolucién posterior.

El tiempo de sobrevida para los menores de 6 meses al afio fue de 55% mientras que para

los mayores fue del 90%.
19



El tiempo de sobrevida para los pacientes con asistencia ventilatoria previo a la cirugia fue

del 22% mientras que para el otro grupo fue mayor de 95%.
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DISCUSION

La discusion de este trabajo se centrara en factores de riesgo asociados a muerte Se ha
escrito poco del sindrome de la valvula pulmonar ausente. En dichos articulos podemos
observar lo que ha sucedido a lo largo del tiempo en algunos centros cardiolégicos. La
mayoria de los estudios son descriptivos y poco se ha hablado de los factores de riesgo
gue se asocian a defuncion. La serie mas grande corresponde al grupo de Boston que en
un periodo de 38 afios tuvo 59 casos. Los factores de riesgo encontrados para mortalidad
operatoria en un andlisis multivariado fueron insuficiencia respiratoria (p= 0.004), neonatos
(p = 0.02); peso menor de 3 kg (p = 0.02), comunicacion interventricular abierta (p = 0.02)
y tratamiento quirtrgico antes de 1990 (p = 0.04). Después de 1990 el Gnico factor predictor
de sobrevida fue la insuficiencia respiratoria ya que a partir de entonces a este grupo de
pacientes se les ofrecio tratamiento quirtrgico con homoinjertos y su sobrevida fue del 73%

comparada con otra técnicas 41% (p = 0.02) ®?

En una publicacion realizada recientemente es esta institucion informamos que los factores
que se asociaron a mortalidad eran edad menor a 6 meses al momento de la cirugia (p
0.003) vy asistencia ventilatoria prequirdrgica (p 0.001). En esa serie no fue posible analizar
el tipo de cirugia debido a que son pocos los pacientes operados y las técnicas quirdrgicas
han sido diversas. Con estos antecedentes, en este nuevo analisis se dividieron los
pacientes en menores y mayores de 6 meses y los resultados fueron: que el 40% de los
lactantes menores de 6 meses murieron y el riesgo estimado para defunciéon en este grupo
de edad es de 5.6, aunque el intervalo de confianza es amplio y esto esta relacionado con la
muestra pequefia. La ventilacion mecanica previa a la cirugia sucedio en el 77% de los

casos con un riesgo estimado de 26.

La sobrevida para los menores de 6 meses continua siendo baja
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CONCLUSIONES

Los factores asociados a mortalidad fueron tener edad menor a 6 meses y ventilacion
mecénica previa a la cirugia. Es conveniente sefalar que los resultados obtenidos por cada
grupo estan en relacibn al momento en que se hace el diagndstico, la cultura de la

poblacion y los recursos humanos y materiales que existen en cada centro.

En nuestra opinién es conveniente tratar de retrasar la cirugia en los menores de 6 meses,
ya que con y sin ella la sobrevida no cambia. Por otro lado consideramos que el grupo de
pacientes mayores, con menor severidad de los sintomas clinicos deban ser tratados a

edades mayores con el objeto de evitar recambios valvulares.

LIMITACIONES

El nimero de pacientes es pequefio, lo que ha limitado la comparacion entre diferentes
técnicas quirdrgicas y la evaluacién de factores de riesgo asociados exclusivamente a
mortalidad posoperatoria. Futuros estudios con mayor numero de enfermos y seguimiento
son indispensables para una comprension mas clara y completa de dicha entidad que

permitan la busqueda de alternativas para los nifios mas pequefios.
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ANEXQOS

Fig. 1

PACIENTES CON SINDROME DE VALVULA PULMONAR AUSENTE

[Torar- 2z |
TOTAL: 43
QUIRURGICOS NO QUIRURGICOS
N: 21 N: 22
<1 ANO 1-5 ANOS >5 ANOS <1 ANO 1-5 ANOS >5 ANOS
N: 6 N: 7 N: 8 N: 13 N: 5 N: 4
VIVOS | MUERTOS || VIVOS | MUERTOS || VIvVOS | MUERTOS VIVOS MUERTOS VIVOS | MUERTOS VIVOS | MUERTOS
N:3 N: 3 N:7 N: 0 N: 8 N: 0 N: 8 N: 5 N:5 N: 0 N:4 N:0

29



ECO:
ANILLO
PULMONA
R (MM)

AP (MM)

ECO: RDAP

RDP (MM)

ECO: RIAP  RIP (MM)

1 . 1;2;3;4 22 5.6-1.1 . 12 3.5-8 8.1 14 2.5-6.4 9.5 1 1 2;3;4;5 | FALLECIO
2 5M 0.28 1,3,5 5 65122 32 18 3875 AGENESIA | AGENESIA | AGENESIA | AGENESIA 1 3 0 2,45 FALLECIO
3 &M 0.3 1,3,4 5 68125 32 10 4-7 43 6 3678 0.3 1 1 1 45 FALLECIO
7 1A 2M 0.37 2.4 75135 ) 16 18 4585 113 10 4349 32 1 3 1 3.4 FALLECIO
5 3DIAS 0.2 45 5 6.5-12.5 3.2 11 36.5 6.95 8 256 35 0 FALLECIO
6 ™ 0.2 45 5 53 2.2 10 36.5 5.84 6 2564 15 0 FALLECIO
7 3M 0.29 1,3,5 5 6.6-11 3.15 12 3875 6.7 8 3.4-76 2.4 0 FALLECIO
3 5M 0.29 5 4 6.6-11 3.8 18 3.9-7.7 12.6 17 3.4-76 16.4 0 FALLECIO
9 3M 0.26 4 9 6-11.9 0.1 14 3673 9.1 10 3.2-73 46 1 3 1 45 VIVO
10 M 0.35 1,3, 4 7 7-12.8 2 11 4-7 4.7 12 3.7-7.9 58 T 3 T 2 VIVO
11 TA IM 0.31 T, 4 35 479 2 17 479 113 14 4184 7.1 1 ] 1 2,34 VIVO
12 1A 2M 0.35 1,2, 3, 4 55 7-13.2 3.4 10 4.4-83 3.7 11 4184 4.4 1 6 1 2.4 VIVO
13 5A 2M 0.62 5 8 10.3-16.5 3.4 18 6-10.7 8 17 5.9-10.8 6.9 1 3 0 2 VIVO
14 SA 4M 0.73 1, 4,5 9 11.1-17.5 32 22 6.5-11.3 8.4 20 6.2-11.4 7.8 1 2 0 2.4 VIVO
15 7A 0.98 5 4 12.5-20.7 1.7 25 7.6-13 10.1 25 7.3-13.2 9.9 1 2 0 0 VIVO
16 14A 12.6 1,34 25 15.6-23.8 3.1 35 8.5-15 14 38 7.3-13.2 9.9 1 2 0 3,4 VIVO
17 10A 1.43 4 12 16.4-25 35 20 9-15.9 43 22 8-6-15.8 5.4 1 1 0 0 VIVO
18 15A 15 1,5 28 17.5-26.6 22 11 18 4.7 12 3.7-7.9 58 1 7 1 0 VIVO
19 5 DIAS 0.24 ] 7 5.3-10 26 11 337 75 g 3-7 3 0 VIVO
20 ™ 0.19 1,5 6.5 3.2-10.1 0.91 10 2964 5.9 9.7 2463 53 0 VIVO
21 ™ 0.28 0 3 6.5-11.7 4.6 6.3 3875 0.7 55 3.4-76 0.95 0 VIVO
22 6M 0.31 7 11 479 ) 7 4-7.9 18 18 479 11 0 VIVO
23 M 0.25 1, 4 8 6-11.2 -0.46 12 3673 6 10 3.2-73 46 0 VIVO
24 A 0.36 1;2 8 7.5-12.9 -1.59 15 4.4-8.4 8.5 13.7 4285 6.7 0 VIVO
25 1A 2M 0.36 1, 4 4 7.5-10.2 45 5 4.4-8.4 1.4 10 4285 33 0 VIVO
26 2A 0-56 0 8 9.7-15.7 3 13 5.8-10.2 4.4 10 5.6-10.5 19 0 VIVO
27 ZA 11M 0.58 0 12 9.9-16 06 18 5.9-10.4 85 12 5.6-105 35 0 VIVO
28 ZA 11M 0.7 0 26 11.1-17.5 7.1 37 65113 22.6 2.7 6.2-11.4 13.9 0 VIVO
29 6A 0.95 5 16 13.2-20.5 0.47 14 7.5-13.5 25 13 7.1-13 2 0 VIVO
30 9A 0.96 1,5 12 13.3-20.5 2.7 19 7.6-13.1 6.1 15 7.1-13.1 35 0 VIVO
31 7A 0.7 ] 14 11.1-17.5 0.7 15 6.5-11.3 4.9 14 6.2-11 3.9 0 VIVO
32 9A 12 4 14 15.3-23.4 26 25 8.5-14.8 83 25 8-14.6 8.2 0 VIVO
33 1A 0.3 1, 4 35 6-13 436 17 485 11.3 14 3678 8.42 0 VIVO
34 6A 0.2 4 ] 5-12 0.17 9 358 4.73 11 2564 55 1 2 0 3,6 VIVO
35 6A 0.2 5 3 5-12 0.17 9 358 4.73 8 2564 3.51 1 2 0 0 VIVO
36 2A 06 7 15 9-17 1.16 27 5.5-10 15.99 26 5.9-10.8 6.25 1 1 0 0 VIVO
37 2A 0.5 4 10 816 1.34 20 5-10 11.28 13 5.6-10.5 4.64 1 2 1 0 VIVO
38 2A 0.4 4 9 7-14 1.23 22 459 14.72 18 4285 10.07 1 2 1 1,3, 4 VIVO
39 I M 0.3 5 13 6-13 2.71 20 485 14.62 17 3678 10.62 1 2 0 0 VIVO
40 2M 0.1 0 43 5-12 131 12 358 10.45 10 4285 8.08 0 VIVO
41 5A 0.6 1, 4 12 9-17 0.75 34 5.5-10 21.96 36 5.9-10.8 23.67 1 4 1 0 VIVO
42 ™ 0.1 1,4 2.4 5-12 3.21 8 358 5.71 8 4285 5.71 0 VIVO
43 Y 0.1 py 2.8 5-12 2.55 13 358 11.64 g 4285 5.63 0 VIVO




Fig. 3. VARIABLES ASOCIADAS A MUERTE

Variables Valor de p
Sexo 0.441
Peso 0.073
SC 0.059
Edad 0.003
(< 6 meses)

Ventilacion mecanica pregx  0.001
Dificultad respiratoria 0.061
Insuficiencia cardiaca 0.93
Crisis de hipoxia 0.784
Valor Z del anillo adrtico 0.831
Valor Z del anillo pulmonar 0.338
Valor Z de rama derecha 0.403
Valor Z de rama izquierda 0.321
Relacién AP/AAo 0.394
Relacién RDAP/AA0 0.281
Relacién RIAP/AA0 0.305
Relacién RDAP/AP 0.373
Relacién RIAP/AP 0.212

AP/AA0 = relacién anillo pulmonar/anillo aortico

AP/AA0 = didmetro rama derecha de arteria pulmonar/anillo
aortico

RIAP/AA0 = didmetro rama izquierda de arteria pulmonar/anillo
aortico

RDAP/AP = diametro rama derecha de arteria pulmonar/anillo
pulmonar

RIAP/AP = diametro rama izquierda de arteria pulmonar/anillo
pulmona



Fig. 4. SOBREVIDA DE LOS PACIENTES DE ACUERDO A LA EDAD
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Fig. 5. SOBREVIDA DE LOS PACIENTES DE ACUERDO A EL TIEMPO DE
VENTILACION MECANICA
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TABLA 1

VARIABLES DEMOGRAFICAS DE LOS PACIENTES CON SINDROME DE VALVULA
PULMONAR AUSENTE

VARIABLE N (%) MEDIA DESVIACION
ESTANDAR

EDAD* 43 38.12 52.6

MASCULINO | 15 (34.8%)

FEMENINO 28 (65.2%)

*En meses al momento del diagnostico

TABLA 2

CARDIOPATIAS ASOCIADAD AL SINDROME DE VALVULA PULMONAR AUSENTE

CARDIOPATIA NRO. DE PTES %
ASOCIADA

FALLOT 24 55.8%
Civ 14 32.5%
OTRAS * 2 4.6%
NINGUNA 3 6.9%
TOTAL 43 100%

* Un paciente con Enfermedad de Ebstein y otro con Comunicacion
Inetratrial aislada
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TABLA 3

DIMESIONES DE LAS ESTRUCTURAS VASCULARES

N DIAMETRO VALOR DILATADO NORMAL HIPOPLASICO

Z**

N (%)

N (%) N (%)

mm *%*
ANILLO 43 15.7* 58
AORTICO
ANILLO 10.2 *"5.2
PULMONAR
RDP 43 179785
RIP* 42 1657 9.1

RDP: rama derecha pulmonar.

25 " 19 (44.1%) 23 1 (2.3%)
2.35 (53.4%)

- 054 " 6(13.9%) 23 14 (32.5%)
2.6 (53.4%)

8.7 " 42(99%)  1(2.3%)

4.8

6.9 " 37(88%) 5 (12%)

45

RIP: rama izquierda pulmonar.

*un paciente con agenesia

de RPI. **valores expresados en promedio +/- desviaciones estandars

TABLA 4

VARIABLES DEMOGRAFIAS DE LOS PACIENTES FALLECIDOS SOMETIDOS A
CIRUGIA

CAUSAS CARDIOPAT CIRUGIA PASTIA DE SEGUIMIEN TOT
IAS RAMAS TO AL
ASOCIADAS PULMONA
RES
< 11 ARRITMI  FALLOT HANCOCK NO 2 DIAS 1
ANO AS
SEPSIS
2 FALLA FALLOT + MONOVAL SI 1 DIA 1
CARDIA  AUSENCIA VA
CA DE RAMA
ARRITMI  PULMONAR
AS IZQUIERDA
3 ARRITMI FALLOT + MONOVAL SI 1 DIA 1
AS CIA VA
TOTAL 3
FALLECID
oS
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TABLA S

VARIABLES DEMOGRAFICAS

CIRUGIA

PACIENTE

1

5

TOTAL

FALLECIDOS

TABLA 6

EDAD

<1 ANO

<1 ANO

<1 ANO

<1 ANO

<1 ANO

EN PACIENTES

CAUSA

INSUFICIENCIA
CARDIACA

INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA
INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA
INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA
INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA
INSUFICIENCIA
CARDIACA

INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA

FALLECIDOS NO SOMETIDOS A

CARDIOPATIAS
ASOCIADAS
CONDUCTO
ARTERIOSO,
ANOMALIA DE
EBSTEIN
FALLOT

CIV + CIA

CIlV +CIA

Civ

SEGUIMIENTO

2 DIAS

3 DIAS

3 MESES

3 MESES

3 DIAS

PACIENTES OPERADOS, QUE REQUIRIERON CATETERISMO POSTOPERATORIO

N PROTESIS CATETERISMO CATETERISMO CAMBIO PROTESIS
INICIAL GRADIENTE GRADIENTE DE ACTUAL

INICIAL FINAL PROTSIS
(mm hg) (mm hg)

1 INC 70 10 NO IDEM

2 INC* 15 15 NO IDEM

3 IONESCO 82 IDEM Sl 2

4 INC 70 20 NO IDEM

5 INC 65 IDEM Sl EDWARS

*El cateterismo se llevo a cabo por discrepancias encontradas en el estudio

ecocardiografico
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