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RESUMEN

ANOMALIAS VASCULARES EN PACIENTES CON DERIVACION CAVOPULMONAR

Antecedentes: Las anomalias vasculares ocurren aproximadamente en el 20% de los pacientes con
derivacion cavo pulmonar. Su etiologia esta relacionada con la ausencia de flujo pulsatil, mala distribucién de
flujo pulmonar en la porcién superior e inferior de los lébulos o la presencia o carencia de factores
circulantes. Entre ellos la ausencia de factor hepatico en la circulacion pulmonar (deficiencia de flujo hepatico

venoso al lecho pulmonar) juega un papel crucial en el desarrollo de anomalias vasculares pulmonares.

Material y Métodos: Se realizd un estudio observacional, descriptivo, comparativo y retrospectivo.
Realizado en el Departamento de Cardiologia del Hospital Infantil de México Federico Gdmez, en la ciudad
de México, DF; en 50 pacientes con derivacion cavo pulmonar en los cuales se realizd cateterismo pre-Fontan
en el periodo del 01 de Enero de 2006 al 31 de Diciembre del 2011.

Resultados: Se encontrd que en 37 pacientes (74%) presentaron algln tipo de anomalia vascular y solo en 13
pacientes (26%) se encontraban sin alguna anomalia vascular. Por orden de frecuencia se presentd la
siguiente distribucion: Fistulas arterio-venosas en 19 pacientes (38%), fistulas veno-venosas en 9 pacientes
(18%), en 8 pacientes se encontraron al mismo tiempo fistulas veno-venosas y arterio-venosas (16%) y en un
solo paciente malformacion arterio-venosa (2%). El tiempo entre la derivacion cavo pulmonar y el
diagndstico de anomalias vasculares por cateterismo fue de 65 a 94 meses con una media de 80 meses. De los
37 pacientes que presentaron algun tipo de anomalia vascular, a 10 pacientes (27%) se les ofreci6 tratamiento
el cual se dividié transcateterismo con dispositivos para embolizacién (9 pacientes) y quirdrgico (1 paciente)

se realiz6 lobectomia superior derecha.

Conclusiones: Los hallazgos son compatibles con lo reportado en la literatura en relacién a la ausencia de
factor hepatico como etiologia de las anomalias vasculares, siendo importante realizar diagnostico y
establecer tratamiento oportuno; Por lo tanto se siguieron 3 cursos: 1. Embolizacién con resortes como puente
para Fontan mejorando condiciones clinicas.2. Realizacién de fistula subclavia promoviendo flujo venoso
hepéatico al lecho pulmonar (factor hepatico) buscando asi, la consecuente regresion de anomalias

vasculares.3. Embolizacion de anomalias vasculares en pacientes con flujo anterégrado.
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I) INTRODUCCION

ANTECEDENTES.

La antigua concepcion de Galeno acerca de la circulacion sanguinea fue solo
rectificada por el trabajo de Colombo y Harvey, quienes en pleno renacimiento y edad
moderna describieron el conocimiento actual de lo que entendemos por circulacion
pulmonar y sistémica. La caracteristica fisiolégica fundamental del corazén univentricular
es que el ventriculo unico se encuentra siempre sobrecargado, ya que siempre esta a cargo

de la circulacion pulmonar y sistémica.

La paliacion en pacientes con fisiologia univentricular ha ido evolucionando a
través del tiempo, en 1944 por Blalolck y Taussig se realiza la primera fistula sistémico
pulmonar en donde se realizaba anastomosis de la arteria subclavia con una de las ramas de
la arteria pulmonar observando mejoria en la saturacion de dichos pacientes.
Posteriormente en 1946 Willis J. Potts realiza su primera fistula sistémico pulmonar en un
paciente con tetralogia de Fallot que consistia en la anastomosis de la rama izquierda de la
arteria pulmonar con la porciéon descendente de la aorta. Para 1962 se discute por primera
vez en el Czechoslovakian Journal como dedicatoria al cumpleaiios 60 del profesor V.
Kalek el trabajo realizado por Waterston con una serie de fistulas sistémico pulmonares en
las cuales la anastomosis se realizaba con la porcion ascendente de la aorta y la rama

derecha de la arteria pulmonar.

La necesidad de tener una circulacion pulmonar dependiente de un ventriculo no fue
cuestionada hasta el Siglo XX cuando Rodbard realiza en 1948 un By-pass de ventriculo
derecho en perros, anastomosando la orejuela derecha a la arteria pulmonar ligada

proximalmente [1].

En 1951 con Carlon y cols gracias a sus estudios experimentales, establecen las

bases para la derivacién cavo-pulmonar, gracias a esto Glenn y cols , Robicsek y cols.
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Bakuljev y Kolesnikov de forma simultanea trabajaban para el desarrollo de dicha

derivacion.

Fue en 1958 cuando Glenn realiza la primera anastomosis de vena cava superior
(VCS) a rama derecha de arteria pulmonar (RDAP) en paciente con atresia tricuspidea
(AT) especificamente [2]. En 1974, se introduce por primera vez, por Azzolina y cols, el
término bidireccional para concluir en 1985 con el desarrollo de anastomosis término-

lateral por Hopkins y cols.

En 1968 el Dr. Francis Fontan realiza en Burdeos, Francia, una cirugia para
“ventriculizar” la auricula derecha en la atresia tricuspidea. La cual consistia en la
realizacion de un Glenn clasico con seccion de la rama derecha de la arteria pulmonar,
ligadura del tronco de la pulmonar, cierre de comunicacion interauricular (CIA),
anastomosis entre la orejuela derecha y el cabo proximal de la arteria pulmonar derecha, la
implantacion de un homo injerto valvulado a nivel de ésta anastomosis funcionando como
valvula de salida atrial y la implantacion de una valvula en la entrada de la vena cava
inferior en la auricula. Este procedimiento de interés historico tenia como idea ventriculizar
la auricula derecha para que funcionara como la camara de bombeo de la circulacion

pulmonar [3].

En junio de 1971, en el Hospital de Nifios de Buenos Aires, y sin tener
conocimiento de la tarea del Dr. Fontan se realiza por primera vez un By-pass de ventriculo
derecho, pero pensando que la sangre circularia a través de los pulmones gracias a un
adecuado gradiente entre la auricula derecha y la auricula izquierda. En los primeros casos
el procedimiento consistio en realizar una conexion directa entre la orejuela derecha y la
arteria pulmonar; presentando como problema la posibilidad de compresion esternal de la
anastomosis atrio pulmonar [4-5]. Ante ésta complicacion, en 1978 se decide realizar una
anastomosis atrio pulmonar posterior lo mas amplia posible, pasando el tronco de la
pulmonar por detrds de la aorta y hacia la derecha. Este procedimiento fue adoptado

mundialmente hasta mediados de la década del 80, y fue el primero en usar el concepto de
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flujo venoso pasivo hacia la arteria, en contraposicion al concepto de la auricula derecha o

ventriculo derecho rudimentario como cdmara de bombeo pulmonar [6-7].

En 1975 el profesor Viking Bjork, describe un procedimiento por el cual se realiza
una anastomosis entre la auricula derecha y el ventriculo derecho en atresia tricuspidea [8].
La mortalidad inicial de estos procedimientos estuvo alrededor del 10-20%, lo que era muy
aceptable para la época [6-7-9].

Para facilitar la seleccion de pacientes y mejorar la sobrevida, en 1978 Choussat

publicd sus criterios ideales para la realizacion de la derivacion cavo pulmonar:

1. Edad entre 4 y 15 afios.

2. Ritmo sinusal.

3. Drenaje normal de venas cavas.

4. Volumen normal de auricula derecha.

5. Presion de la arteria pulmonar menor de 15 mmHg.
6. Resistencia pulmonar menor a 4 u/mz2.

7. Relacién arteria pulmonar-aorta mayor de 0,75 con

ramas pulmonares normales.

8. Funcidn ventricular normal sin insuficiencia mitral.

9. Falta de efecto perjudicial de un cortocircuito previo. [10]

Los estudios realizados por el grupo de Great Ormand Street Hospital, en Londres, a
cargo del Dr. Leval, postularon que la creacion de un sistema de flujo laminar produciria
una mejoria hemodindmica en el sistema. Con éste postulado como base, disefiaron la
anastomosis cavo pulmonar total, que consistia en la realizacion de dos anastomosis cavo
pulmonares (inferior y superior) y la creacion de un tunel en el aspecto lateral de la auricula

derecha para derivar la sangre de la vena cava inferior a la arteria pulmonar [11].

10
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Al mismo tiempo, en el hospital de Nifios de Boston, el Dr. Aldo Castafieda propone
una anastomosis cavo pulmonar total, similar, pero con una fenestracion. Esta fenestracion
logra bajar la morbi-mortalidad asociada, al bajar la presion en la auricula derecha a

expensas de una leve desaturacion sistémica [12].

En 1990, el Dr. Carlo Marcelletti, propone un nuevo procedimiento con especial énfasis en
la prevencion de las taquiarritmias auriculares [13, 14]. La técnica consistia en realizar una
anastomosis cavo pulmonar total, utilizando un conducto protésico para derivar el retorno
venoso de la vena cava inferior hacia la rama derecha de la arteria pulmonar. El flujo de la
vena cava superior se deriva a la arteria pulmonar derecha a través de un Glenn
bidireccional [15 — 16].

A lo largo de las tres ultimas décadas se ha establecido que el objetivo final en el
tratamiento de las cardiopatias univentriculares es la creacion de un sistema hemodinamico
en el cual el retorno venoso sistemico es derivado hacia las arterias pulmonares, sin pasar

por el ventriculo.

ANOMALIAS VASCULARES

Las anomalias vasculares pulmonares son comunicaciones anémalas entre arterias y
venas pulmonares. Los nombres alternativos incluyen fistulas arteriovenosas pulmonares,
aneurismas pulmonares arteriovenosas, angiomas cavernosos del pulmon, y telangiectasias
pulmonares . Son poco frecuentes, pero son una consideracion importante en el diagnostico
diferencial de los problemas pulmonares comunes, incluyendo hipoxemia, ndédulos

pulmonares y hemoptisis.

Aun cuando se han descrito previamente en pacientes con cardiopatia congénita de
fisiologia univentricular, sometidos a algun tipo de paliacion; el mecanismo por el cual el
flujo venoso hepatico previene el desarrollo de anomalias vasculares pulmonares no esta

completamente comprendido. El desarrollo de anomalias vasculares pulmonares después de

11
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la realizacion de derivacion cavo pulmonar ( anastomosis clasica de Glenn; vena cava
superior a rama derecha de arteria pulmonar), es un fenémeno previamente descrito con una
incidencia reportada por arriba de 25%, debido a la exclusion de flujo venoso hepatico o
“factor hepatico” a los pulmones. Las anomalias vasculares se han observado también en el
sindrome hepatopulmonar el cual ocurre en pacientes con cirrosis hepatica y telangiectasia
hemorragica hereditaria (THH). [17,18]

La hipotesis del factor hepatico esta apoyada por reportes en los cuales se describe
regresion de las anomalias vasculares en pacientes con derivacién cavo pulmonar después
de la incorporacién de flujo venoso hepéatico hacia las arterias pulmonares [19,20] o
trasplante cardiaco [21], o posterior a trasplante hepéatico en pacientes con sindrome

hepatopulmonar.

En los pacientes con heterotaxia visceral variedad poliesplenia se ha observado que
son mas propensos a desarrollar anomalias vasculares y mas rapidamente posterior al
procedimiento de Kawashima, en donde el retorno venoso sistémico, a excepcion del
retorno venoso hepatico y coronario, se encuentra derivado hacia la circulacion pulmonar,
que en los pacientes con otro tipo de cardiopatia congénita de fisiologia univentricular que
han sido sometidos a derivacién cavo pulmonar [19, 22-25]. En los pacientes con
heterotaxia visceral variedad poliesplenia se ha reportado el desarrollo de anomalias
vasculares sin contar con circulacion de Kawashima pero solo en el contexto de atresia

biliar , el cual esta asociado con el sindrome hepatopulmonar [23, 27, 28].

Miradas en torno a la patogenia de las anomalias vasculares en los pacientes
derivacion cavo pulmonar, particularmente aquellos con heterotaxia y circulacion de
Kawashima, pueden ser explicados por el genotipo caracteristico de la THH, en el cual los
pacientes desarrollan anomalias vasculares. La mayoria de los pacientes con THH son
haploinsuficientes funcionalmente por 1 de 2 genes relacionados (endoglina y ALK-1) que
codifican el factor transformador del crecimiento (TGF) -£ subunidades del receptor,

implicado en la sefializacion endotelial TGF- £, que ha sido implicado en la diferenciacion

12
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arteriovenosa y la homeostasis angiogénica [18]. Es de destacar que la mayoria de los genes
implicados en la determinacion del eje izquierda-derecha, e implicado en los sindromes de
heterotaxia en humanos, también codifican mediadores de la transduccion de sefales de
familia TGF- g [29, 30].

Los pacientes con heterotaxia visceral como los que tienen THH, pueden estar
predispuestos a formar anomalias vasculares en virtud de las interrupciones de sefializacion
TGF- g, aunque esta hipotesis aln no se ha probado. Varios investigadores [31, 32] han
desarrollado modelos animales para estudiar los cambios vasculares pulmonares, sobre todo
la formacion de anomalias vasculares, en el marco de la derivacion cavo pulmonar.
Estudios de estos laboratorios han caracterizado algunos de los efectos celulares y
moleculares de la derivacion cavo pulmonar, y esperamos que conduzca a la una mejor

comprension de las causas de la anomalias vasculares en este ajuste.

PATOLOGIA

Aparecen macroscopicamente como un saco grande y Unico, una masa plexiforme
de la dilatacion de los canales vasculares, o una anastomosis directa dilatada y tortuosa
entre una arteria y una vena [33]. Histol6gicamente, son generalmente de pared delgada,
que consta de una sola capa de endotelio y cantidades variables de estroma del tejido

conectivo [34]. La calcificacion y la trombosis mural se observa ocasionalmente.

Se clasifican como simples o complejas. Simple cuando solo se perfunden por
arterias que emergen de una sola arteria subsegmentaria, mientras que son complejas
cuando se perfunden por méas de una arteria subsegmentarias. Alrededor de un 80 a 95 por
ciento son simples [35,36]. Pequefias anomalias microvascular (es decir, telangiectasias)

son las mas comunes del tipo complejo [37].

Son abastecidas por la arteria pulmonar en un 95 por ciento de los casos y suelen ser

drenado por las venas pulmonares, sin embargo, de vez en cuando puede ser alimentada por

13
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las arterias sistémicas y / o drenar en la auricula izquierda o la vena cava inferior. Cuando
son alimentadas por las arterias sistémicas, la telangiectasia hemorragica hereditaria (THH)
no suele ser la causa de dichas anomalias. Pueden desarrollarse en uno o ambos pulmones

si el flujo preferencial esta presente.

Existen tres tipos de anomalias vasculares: 1. Fistulas veno-venosas las cuales
provocan robo de flujo al sistema cavo pulmonar con la consecuente desaturacion del
paciente. 2. Fistulas arterio-venosas provocando hiperflujo e hipertension e los segmentos
pulmonares donde se localizan, existen dos subtipos: MAPCA’s (del inglés Major Aorto-
pulmonary Collateral Arteries) y plexos bronquiales los cuales son de desarrollo esperado
en pacientes con disminucion de la saturacion de oxigeno. 3. Malformaciones arterio-
venosas las cuales son sistemas vasculares de flujo rapido siendo su manifestacion clinica

la presencia de Hemoptisis.

Los sintomas atribuibles incluyen los siguientes:

» Disnea es el sintoma mas comun directamente atribuibles, se observa en
aproximadamente la mitad de los pacientes [36, 38]. La disnea es especialmente comun
entre los pacientes con hipocratismo y entre los pacientes cuyas anomalias vasculares son
grandes, mudltiples, bilaterales, o difusas [39]. En ocasiones puede ser causada por la
insuficiencia cardiaca alta produccion debido a malformaciones arterio-venosas hepaticas

en pacientes con telangiectasia hemorragica hereditaria [40].

« Hemoptisis definida como la expulsion de sangre a través de la orofaringe
procedente del tracto respiratorio infraglotico, que comprende la laringe subglotica, el arbol

traqueobronquial y el parénquima pulmonar

* Platipnea (es decir, un aumento de la disnea inducida por la posicion vertical y
relevado por decubito) puede ser observado y se asocian a menudo con ortodesoxia (es

decir, una disminucién en la saturacion de oxihemoglobina cuando se levanta de la posicién

14
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supina a la posicion vertical). Se cree que es el resultado de aumento del flujo sanguineo a
través de las anomalias vasculares en las porciones de los pulmones después de asumir la
posicion vertical. No es exclusivo de anomalias vasculares, también puede ocurrir con el
sindrome hepatopulmonar, defectos del tabique auricular (incluido el foramen oval

permeable), y otras condiciones [41].

RADIOLOGIA E IMAGEN

La radiografia de térax es anormal en la mayoria de los pacientes que tienen
sintomas atribuibles a anomalias vasculares. Se observa de forma tipica las siguientes

caracteristicas:

» Masa redonda u oval, de densidad uniforme.

» Bordes bien definidos.

» Lobulacion ocasional.

* De 1 a5 cm de didmetro, pero en ocasiones superiores a 9 a 10 cm de diametro.

« Entre 2 y 8 lesiones entre los pacientes que tienen anomalias multiples.

« Sombras lineales que representan la alimentacion de los vasos, por lo general son 4

a7 mm de diametro

PRUEBAS DE DIAGNOSTICO

Una variedad de pruebas de diagnéstico pueden ayudar a confirmar o descartar
anomalias vasculares. Estos incluyen la ecocardiografia de contraste, la medicién de
fraccion del cortocircuito, la gammagrafia pulmonar de perfusion, tomografia

computarizada, resonancia magnética y la angiografia pulmonar.

La ecocardiografia de contraste.- Consiste en la inyeccion de contraste
ecocardiografico (por ejemplo, suero salino agitado) en una vena periférica, mientras que al

mismo tiempo imagenes de las auriculas derecha e izquierda con ecocardiografia

15



HIMFG

bidimensional. El contraste se visualiza en la auricula izquierda después de una demora de
3 a 8 ciclos cardiacos (2 a 5 segundos) si hay anomalias vasculares o de otro tipo de
cortocircuito intrapulmonar anatémico. En contraste, el contraste se visualiza en las
camaras izquierdas del corazon dentro de 1 a 3 ciclos cardiacos de su aparicion en la

auricula derecha si hay un cortocircuito intracardiaco de derecha a izquierda [42, 43].

La ecocardiografia de contraste es muy sensible [44,45]. ldentifica anomalias
vasculares con una sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor predictivo
negativo del 100, 49, 32 y 100 por ciento, respectivamente [46]. De hecho, una limitacion
potencial de la ecocardiografia de contraste es que puede ser demasiado sensible,
detectando anomalias vasculares sin importancia clinica [47, 48].

Medicion de la fraccion de cortocircuito.- Es la fraccidn del gasto cardiaco que no
pasa por los capilares pulmonares. Se puede determinar por el método del 100 por ciento de
oxigeno, lo que implica la medicion de la tension arterial de oxigeno (Pa0O2), la saturacion
(Sa02) y la tensién de dioxido de carbono arterial (PaCO2) después de respirar oxigeno al
100 por ciento a través de una boquilla 0 mascara hermética de 15 a 20 minutos y luego con
esos valores para calcular la fraccion de cortocircuito [49]. Una fraccion de cortocircuito >

5 por ciento se considera anormal y amerita evaluacion adicional.

La sensibilidad de la fraccion de cortocircuito en la deteccion de anomalias
vasculares depende si son clinicamente significativas o asintomaticas. Una fraccion de
cortocircuito > 5 por ciento parece detectar aproximadamente el 98 por ciento de anomalias
vasculares clinicamente significativa [39, 49, 50], pero sélo el 88 por ciento de anomalias
vasculares asintomaticos. La magnitud de la fraccion de cortocircuito varia entre los

pacientes con anomalias vasculares, con valores que van de 14 a 55 por ciento [49].

Cuando la fraccién de cortocircuito no se puede medir utilizando el método del 100
por ciento de oxigeno, un enfoque alternativo consiste en medir la saturacién de

oxihemoglobina PaO2 y arterial (SaO2) mientras el paciente esta respirando aire ambiente.
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Una PaO 2> 95 mmHg y una SaO 2> 96,5 por ciento efectivamente excluye a un
cortocircuito significativo, mientras que una PaO 2 <85 mmHg o una SaO 2 por ciento <96
sugiere una fraccion de shunt> 5 por ciento [39]. Sin embargo, este método es menos
especifico que el método 100 por ciento de oxigeno, ya que no diferencia un cortocircuito

real (ya sea anatomica o fisiologica) de desajuste de ventilacion-perfusion.

El uso de la oximetria del pulso por si solo es un método de deteccion sensible,
utilizado para este propdsito, con importancia mayor en los nifios, donde generalmente se
evita la puncion arterial [50]. En el caso de los nifios de deteccion de anomalias vasculares,
medimos la oximetria de pulso en posicion supina y luego cada 15 segundos durante 2
minutos después de asumir la posicion de sentado, una saturacion de <97 por ciento en

cualquiera de las posiciones se considera anormal.

Gammagrafia de perfusion.- Se realiza mediante la inyeccion de 99mTc (tecnecio
99m) marcadas con particulas de albdmina intravenosa y después examinar la acumulacion
de particulas de albimina. Las particulas de albumina grandes, normalmente se filtran por
los capilares del pulmon, sin embargo, en cortocircuitos anatdbmicos de derecha a izquierda
las particulas de albumina eluden el filtrado normal en los pulmones y se filtran por los
lechos capilares en otros érganos. La acumulacion de particulas de albimina en érganos
como los rifiones o el cerebro sugiere la presencia de un cortocircuito anatdémico de derecha
a izquierda. La fraccion de cortocircuito se puede estimar a través de gammagrafia de
perfusion.

La Gammagrafia de perfusion pulmonar ha demostrado ser util en el diagndstico de
anomalias vasculares, particularmente cuando la ecocardiografia de contraste o la medicion
de la fraccién de cortocircuito por el método del 100 por ciento de oxigeno no es factible.
Mediante la realizacion de exploracion diferencial de radiondclidos en los pulmones vy el
rindn derecho, un estudio encontré que los sujetos normales tenian una fraccion de
cortocircuito media de 3 por ciento por el método de radionuclidos, mientras que los
pacientes con anomalias vasculares tenian una fraccién cortocircuito media del 23 por

ciento [51]. Un segundo estudio de 66 pacientes con anomalias vasculares mostré que una
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derivacion de > 3,5 por ciento por el método de radionuclidos fue de 87 por ciento de
sensibilidad y 61 por ciento especifico para la deteccién de PAVM residual después de la
embolizacion [52].

El método de deteccion de radiondclidos de cortocircuito y el célculo tiene varias
ventajas potenciales sobre el método de porcentaje de oxigeno al 100:

* El muestreo de sangre arterial no es necesario

* El método de oxigeno al 100 por ciento puede sobreestimar la fraccion de
cortocircuito si no se realiza correctamente

* El método permite la medicion de radionuclidos en derivacion durante el ejercicio

» Escaneo con radionuclidos puede mostrar algunas veces la ubicacion de un
anomalia vascular [39,51,53]

Sin embargo, puede ser costosa y no siempre es posible en muchos hospitales. Por
otra parte, un examen anormal perfusion con is6topos es sugerente, pero no definitivo, por
cortocircuito intrapulmonar, porque de derecha a izquierda los cortocircuitos intracardiacos
también permiten que las particulas de albimina para eludir la filtracion normal en los

pulmones y se acumulan en otros 6rganos.

La tomografia computarizada.- (TC) detecta facilmente anomalias vasculares y en
tres dimensiones (3-D), facilita la delimitacion de las estructuras vasculares [54]. El
material de contraste no es necesario. Un estudio de 33 pacientes consecutivos con 37
anomalias vasculares se compard 3-D TAC helicoidal de exploracion sin contraste con la
angiografia pulmonar [55]. La 3-D TAC helicoidal sin contraste proporciona un analisis
mas confiable que la angiografia pulmonar unilateral (76 contra 32 por ciento), pero menos
que las MAPCA’s en la angiografia pulmonar selectiva (76 por ciento en comparacién con
100). Las ventajas de 3-D TAC helicoidal de exploracion sin contraste sobre la angiografia
pulmonar incluyen el ser no invasivo y no requerir material de contraste. Sus desventajas
incluyen la necesidad de prolongada retencion de la respiracion (dificil realizacion en nifios
sin la necesidad de anestesia), dificultad para visualizar anomalia vascular grande, y

clasificacion errénea ocasional de los tumores vasculares como anomalias vasculares [56].
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Realzada con contraste ultra rapido (es decir, un haz de electrones) TC utiliza un
haz de electrones en lugar de una convencional de haz de rayos X para obtener imagenes.
El haz de electrones obtiene imégenes mas rapidamente y, por tanto, un artefacto de

movimiento se reduce al minimo.

La resonancia magnética.- Una variedad de técnicas de imagen por resonancia
magnética (RM) han sido estudiados en la evaluacion de anomalias vasculares, aunque el
numero de pacientes examinados ha sido pequefio. Convencional spin-echo RM ha
mostrado una baja sensibilidad y especificidad debido a la poca sensibilidad al flujo de
sangre [39]. Varias técnicas han sido utilizadas para mejorar la sensibilidad de la RM para
el flujo de sangre, incluido el gradiente de eco-reorientado imégenes (GRE) MR, las
secuencias de contraste de fases de cine, y con realce de contraste angiografia por
resonancia magnética con reconstruccion multiplanar.

Més recientemente, en 3-D con contraste RM perfusion de imagen y multifase
angiografia MR se han afiadido al repertorio de posibles técnicas de imagen MR para
anomalias vasculares.

Una combinacion de técnicas de RM puede ser Gtil para diferenciar anomalias
vasculares de otros tipos de nddulos pulmonares en el futuro [56]. Las principales
limitaciones del uso de la RM en la evaluacion de rutina de PAVM son el costo, la
disponibilidad limitada y técnicas altamente especializadas requeridas para la correcta

interpretacion.

La angiografia pulmonar.- Es el estandar de oro para confirmar la presencia de
anomalias vasculares en los casos donde la incertidumbre persiste después de otras pruebas.
Ademas, se debe realizar en todas las porciones de los pulmones en el momento de la
terapia embolizacion para buscar anomalias vasculares insospechadas. La justificacion de la
rutina angiografia pulmonar en el momento de la intervencion terapéutica, es que es
sensible en la deteccion de anomalias vasculares adicionales susceptibles de embolizacion,

puede identificar las comunicaciones vasculares intra o extra-toracica, y puede definir la
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angioarquitectura de las lesiones individuales si se complementa con hiper-angiografia
selectiva.

En comparacion con la angiografia convencional pulmonar, por sustraccion digital
requiere menos exposicion a la radiacion y es de una exactitud similar, aungque no ha habido
una comparacion sistematica de las dos técnicas. Por el contrario, la hiper-selectivo de la
angiografia pulmonar requiere material de contraste adicional y exposicion a la radiacion
[55].

TRATAMIENTO

Las indicaciones para el tratamiento incluyen el crecimiento progresivo, la
embolizacion paradojica o hipoxemia sintomatica [56]. Ademas, al menos una declaracion
de consenso recomienda el tratamiento de anomalias vasculares cuando cuentan con
abastecimiento de vasos con didmetros de 2 a 3 mm o mayor [57]. Esto se basa en varios
informes de un aumento en la incidencia de complicaciones neuroldgicas en pacientes que
tienen PAVM > 2 cm de didmetro con la alimentacion de vasos que son> 3 mm [56]. Por lo
tanto hay que derivar a los pacientes para la angiografia pulmonar si tienen anomalias
vasculares con la alimentacion de las arterias mayores de 2 a 3 mm en la TC de térax. En el
momento de la angiografia pulmonar, con la alimentacion de las arterias que son de 3 mm o
mas son objeto de embolizacion y la mas pequefias se embolizan si es técnicamente posible

debido a su propension a aumentar con el tiempo.

Embolizacidn.- Se refiere a la oclusion angiografica de las arterias que alimentan a
una anomalia vascular. Se inicia con diagndstico convencional, angiografia pulmonar para
caracterizar completamente la anomalia, seguido de la colocacion de material para
embolizacion en la arteria de alimentacion de la anomalia vascular dirigida por catéter hasta
que cesa el flujo de sangre [58]. La angiografia diagnostica se realiza generalmente en la
misma sesion que la terapia de embolizacion. Puede ser embolizada una anomalia multiple
durante una sola sesidn, y las sesiones adicionales se pueden realizar después de una pausa

de una a dos semanas.
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Las anomalias vasculares difusas son un reto Gnico de gestion. Cualquier anomalia
la cual sea abastecida con arterias de mas de 2 a 3 mm se debe embolizar. Esto a menudo
tiene poco efecto sobre la hipoxemia grave, sin embargo, el objetivo es reducir las
complicaciones graves asociadas, tales como derrame cerebral o un absceso cerebral. La
embolizacion de las arterias segmentarias pertinentes desde la periferia hacia el centro

puede mejorar los sintomas en pacientes muy sintomaticos [59].

El tratamiento intervencionista puede realizarse con dispositivos para embolizacion
(Plugs ®, Amplatzer®) o resortes (Gianturco®, Hélix®, Matrix®). Nosotros hemos
realizado la oclusion de malformaciones vasculares que tienen trayectos tortuosos o de
dificil abordajes con resosrtes con liberacion electrolitica los cuales tienen la ventaja de ser
de bajo perfil ya que se utilizan microcatéteres y microguias lo cual permite accesos
vasculares dificiles, ademéas de que tienen disposicion en 2 y 3 dimensiones que favorecen
una embolizacion completa de las anomalias vasculares ya que liberan acido polilactico con

poca reaccion sistémica y con un alma flexible que no lesiona el vaso.
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I1) PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA Y JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

El estudio y diagnostico de anomalias vasculares en pacientes pediatricos con
cardiopatia congénita con fisiologia univentricular sometidos a derivacién cavo pulmonar
tiene una importancia fundamental en el estado clinico del paciente, ya que al instaurar el

tratamiento y plan quirdrgico adecuado mejora de forma radical su calidad de vida.

El HIMFG al ser centro de referencia nacional, recibe alrededor de 30 pacientes por
afio con fisiologia univentricular que ameritan tratamiento médico y quirurgico, en este
caso la derivacién cavo-pulmonar.

Durante algun tiempo la conducta en el servicio de cardiologia fue mantener en
vigilancia a los pacientes con derivacion cavo pulmonar, sin llevarlos a cirugia de Fontan
(derivaciéon cavo pulmonar total), siempre y cuando mantuvieran condiciones clinicas
adecuadas, es decir, clase funcional y saturacion adecuada; esto hace que este estudio tenga
una justificacion de mucho peso, ya que como hemos mencionado las anomalias vasculares
en pacientes con derivacion cavo pulmonar tienen una incidencia alta, que afecta

principalmente la actividad fisica y la saturacion de los pacientes.

Es importante mantener control frecuente de dichos pacientes, sospechar la
presencia de anomalias vasculares, conocer la morbilidad en dicha poblacién y asi ofrecer
tratamiento oportuno y adecuado, individualizando cada caso para asi establecer el plan

quirdrgico adecuado.
Debido a todo lo anterior descrito es de suma importancia tener el conocimiento de

ésta complicacién quirdrgica para realizar diagnostico y tratamiento oportuno. Asi como el

propdsito de conocer su evolucion luego de instaurado el tratamiento adecuado.
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) OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

- Frecuencia de anomalias vasculares en pacientes con derivacion cavo pulmonar en

un periodo de 5 afios (2006 a 2011)

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Evaluar la morbilidad en los pacientes con anomalias vasculares

Evaluar la evolucion de los pacientes de acuerdo a las causas de cardiomiopatia

Evaluar el rol de la angiografia pulmonar en la decision de administrar un tratamiento

especifico.
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Il) HIPOTESIS

Se plantea que la angiografia es una herramienta Util para diagnosticar anomalias
vasculares en pacientes con fisiologia univentricular sometidos a derivacion cavo
pulmonar en la edad pediatrica y ayuda establecer tratamiento especifico que influye

sobre la evolucion de los pacientes.
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I1) MATERIAL Y METODOS

Disefio del estudio

Se realizé un estudio Observacional, descriptivo, comparativo y retrospectivo. Se
revisé el expediente clinico de todos los pacientes con fisiologia univentricular sometidos a
derivacion cavo pulmonar a los que se les realiz cateterismo cardiaco pre-Fontan, de
Enero de 2006 a diciembre 2011.

Criterios de inclusion:
1) Cardiopatia congénita con fisiologia univentricular con derivacion cavo pulmonar
2) Disminucion de la tolerancia a la actividad fisica
3) Desaturacion por debajo de 80% con oximetria de pulso
Criterios de exclusion:
- Pacientes con cardiopatia congénita con fisiologia univentricular que no cuenten

con derivacion cavo pulmonar

- Expediente no completo o no encontrado en el archivo

25



HIMFG

Definicion Clinica de las variables evaluadas para sospecha anomalias vasculares en

pacientes con derivacion cavo pulmonar

Disminucién de la actividad fisica: Presencia de deterioro de la capacidad para

realizar actividades cotidianas. Cualitativa ordinal

Desaturacion: Alteracion en la saturacion de oxigeno siendo lo normal 94% o mas.
En este estudio se tomo como desaturacion menos de 75% debido a patologia de base.
Cuantitativa ordinal

Disnea: Dificultad respiratoria. Cualitativa ordinal

Hemoptisis: definida como la expulsion de sangre a través de la orofaringe

procedente del tracto respiratorio infraglotico, que comprende la laringe subglética, el arbol

traqueobronquial y el parénquima pulmonar. Cualitativa ordinal

Definicion Anatdmica de las variables evaluadas para sospecha anomalias vasculares

en pacientes con derivacién cavo pulmonar

Fisiologia univentricular: Definida como patologia en la cual sélo un ventriculo
sin importar morfologia derecha o izquierda se encuentra a cargo de la circulacion

pulmonar y sistémica. Cualitativa ordinal.

Derivacion cavo pulmonar: Cirugia en la cual se realiza anastomosis de vena cava
superior (VCS) a rama derecha de la arteria pulmonar, separando la circulacion pulmonar

de la circulacion sistémica. Cualitativa ordinal

Definicion Angiogréafica de las variables evaluadas para definir anomalias vasculares

Fistulas veno-venosas: Anomalias vasculares que provocan robo de flujo al sistema
cavo pulmonar de origen venoso, principalmente venas cavas e innominada. Cualitativa
ordinal

Fistulas arterio-venosas: Anomalias vasculares que provocan hiperflujo e

hipertension e los segmentos pulmonares donde se localizan, existen dos subtipos:
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MAPCA’s (del inglés Major Aorto-pulmonary Collateral Arteries) y plexos bronquiales los
cuales son de desarrollo esperado en pacientes con disminucion de la saturacién de

oxigeno. Cualitativa ordinal

Malformaciones arterio-venosas: Sistemas vasculares de flujo rapido siendo su

manifestacion clinica la presencia de Hemoptisis. Cualitativa ordinal.

ANALISIS ESTADISTICO.

Utilizamos el programa de estadistica SPSS para Windows version 20 (SPSS Inc, Chicago,
Illinois). Se realizd estadistica descriptiva. Las variables continuas con distribucion normal se
describen como media + desviacion estandar. Las variables categoricas se muestran como

valor absoluto y porcentaje.
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IV) RESULTADOS

Se revisaron un total de 50 expedientes de pacientes con cardiopatia congénita con
fisologia univentricular con derivacion cavo pulmonar los cuales fueron sometidos a

cateterismo cardiaco pre-Fontan de Enero de 2006 a Diciembre de 2011.

El grupo de edad de los pacientes comprendia desde los 5 afios hasta 19 afios de
edad, siendo la distribucion por edades de 5 a 9 afios: 19 pacientes (38%), 10 a 14 afios: 23

pacientes (46%), 15 a 19 afios: 8 pacientes (16%). (Tablay grafica 1).

TABLAY GRAFICA 1. DISTRIBUCION DE PACIENTES POR GRUPOS DE EDAD

Distribucion de los grupos de edad ( n =50)

5-9 afos 10-14 afios 15-19 afios
19 (38%) 23 (46%) 8(16%0)

Il 5-9 afios
@ 10-14 anos
B 15-19 anos

Numero de casos (n=50)
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La distribuciéon por sexo no hubo diferencias significativas, con 54% del sexo

masculino (27 pacientes) y 46% del sexo femenino (23 pacientes). (Tablay gréfica 2).

TABLA Y GRAFICA 2. DISTRIBUCION DE PACIENTES SEGUN EL SEXO.

Proporcién de la poblacion de acuerdo el sexo (n=50)

Masculino

27 (54%)

Femenino

23 (46%)

mFemenino mMasculino
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Dentro de las cardiopatias con fisiologia univentricular, por orden de frecuencia se
agruparon de la siguiente manera: Atresia Tricuspidea 19 pacientes (38 %) de los cuales se
subdividen de la siguiente forma: Atresia Tricuspidea IA 2 pacientes (4%), Atresia
Tricuspidea IB 12 pacientes ( 24%), Atresia Tricuspidea IC 4 pacientes (8%), Atresia
Tricuspidea 1A 1 paciente (2%); Ventriculo derecho hipoplasico 13 pacientes (26%),
Heterotaxia visceral variedad asplenia 6 pacientes (12%), Doble via de salida de ventriculo
derecho 3 pacientes (6%), Heterotaxia visceral variedad poliesplenia 2 pacientes (4%),
Anomalia de Ebstein 2 pacientes (4%), Doble via de entrada de ventriculo izquierdo 2
pacientes (4%), Doble discordancia con atresia pulmonar, Transposicion de grandes arterias
con comunicacién interventricular y estenosis pulmonar, Atrio y ventriculo Unico con un

solo paciente cada uno que refleja un 2 % respectivamente. (Tabla y gréfica 3).

TABLA Y GRAFICA 3. PROPORCION DE PACIENTES SEGUN CARDIOPATIA

CONGENITA

m Anomalia de Ebstein u Atresia Pulmonar sin CIV
M Atesia Tricuspidea IA W Atresia Tricuspidea 1B
M Atresia Tricuspidea IC W Atresia Tricuspidea lIA
m Atrioy Ventriculo tnico m Doble discordancia y Atresia Pulmonar

Doble Via de Entrada de Ventrpiculo Izquierdo m Doble Via de Salida de Ventriculo Derecho
B Heterotaxia Asplenia Heterotaxia Asplenia Atrioy Ventriculo dnico

Heterotaxia Poliesplenia Transposicion Grandes Arterias con Estenosis Pulmonar y CIV

2%

>

2% 2% \ 2%

2%

8%
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Fueron sometidos a algun tipo de paliacion, en este caso fistula sistémico pulmonar
tipo Blalock-Taussig modificado 23 pacientes (46%) y 27 pacientes no la necesitaron como
puente para mejorar condiciones clinicas hasta alcanzar la edad necesaria para derivacion

cavo pulmonar.

Todos los pacientes se describen con disminucion de la actividad fisica
caracterizada por fatiga al realizar medianos esfuerzos, disnea y la saturacion tomada en
nuestra muestra oscilaba entre 65 y 76 %, lo que hizo sospechar la presencia de anomalias
vasculares o la insuficiencia de la derivacion cavo pulmonar para ofrecer flujo adecuado a

la circulacion pulmonar.

En un paciente se describen eventos de hemoptisis en dos ocasiones que ameritaron
hospitalizacién lo que hizo sospechar la presencia de anomalia vascular, la realizacion de
cateterismo cardiaco en donde se encontr6 una malformacion arterio-venosa y

posteriormente se establecié tratamiento el cual consistié en lobectomia superior derecha.

Al realizar el cateterismo cardiaco en busca de anomalias vasculares y criterios para
la realizacion de cirugia de Fontan (derivacion cavo pulmonar total), se encontr6 que en 37
pacientes (74%) presentaron algln tipo de anomalia vascular y solo en 13 pacientes (26%)

se encontraban sin alguna anomalia vascular. (Grafica 4)

GRAFICA 4. INCIDENCIA DE ANOMALIAS VASCULARES EN PACIENTES
CON DERIVACION CAVOPULMONAR

NO

s1

0 5 10 15 20 25 30 35 40

[ s | Nu ]
mSeriesl | 37 (74%) | 13 (26%) |
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Se encontr6 como anomalias vasculares por orden de frecuencia la siguiente
distribucion: Fistulas arterio-venosas en 19 pacientes (38%), fistulas veno-venosas en 9
pacientes (18%), en 8 pacientes se encontraron al mismo tiempo fistulas veno-venosas y

arteriovenosas (16%) y en un solo paciente malformacion arterio-venosa (2%). (Gréafica 5).

GRAFICA 5. TIPOS DE ANOMALIAS VASCULARES EN PACIENTES CON
DERIVACION CAVOPULMONAR

60.0%

50.0%

40.0%

30.0%

20.0%

10.0%

0.0% -

Veno-venosas Arterio-venosas Malformaciones Veno-venosas y
arterio-venosas arteriovenosas

El tiempo entre la derivacion cavo pulmonar y el diagnostico de anomalias

vasculares por cateterismo fue de 65 a 94 meses con una media de 80 meses.

De los 37 pacientes que presentaron algun tipo de anomalia vascular, a 10 pacientes
(27%) se les ofrecio tratamiento el cual se dividid transcateterismo con dispositivos para

embolizacion y quirdrgico. (Tabla 4).

Se realiz6 la oclusion de anomalias vasculares que tienen trayectos tortuosos o de
dificil abordaje con resortes con liberacion electrolitica los cuales tienen la ventaja de ser de
bajo perfil ya que se utilizan microcatéteres y microguias lo cual permite accesos

vasculares dificiles, ademas de que tienen disposicion en 2 y 3 dimensiones que favorecen
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una embolizacion completa de las anomalias vasculares ya que liberan acido polilactico con

poca reaccion sistémica y con un alma flexible que no lesiona el vaso.

TABLA 4. EVOLUCION POSTERIOR A TRATAMIENTO EN PACIENTES CON
ANOMALIAS VASCULARES Y DERIVACION CAVOPULMONAR

Nombre

BLP

GGR

VLF

LIR

JSM

GSJJ

SPA

ADJ

AMD

RYOS

Diagnéstico

Hxtx poliesplenia

VDH

Hxtx Asplenia
Atrio, ventriculo
Gnico

AT IB

AT IB

AT IB

Anomalia de
Ebstein

AT lIA

VDH

AT IC

Tipos de anomalias vasculares

Fistulas veno-venosas de VCI a

vena porta

Fistulas arterio-venosas

Fistulas arterio-venosas y veno-

venosas

Fistulas veno-venosas

Fistulas arterio-venosas

Fistulas veno-venosas

Fistulas arterio-venosas

Fistulas arterio-venosas

Fistulas arterio-venosas

Malformacion arterio-venosa

Saturacion previa
al cateterismo

76%

76%

72%

72%

75%

55%

2%

66%

7%

78%

Saturacion posterior al
tratamiento con resortes

86%

86%

85%

89%

90%

80%

88%

88%

89%

Cirugia

Fistula subclavia 28.01.12

Fistula subclavia 23.04.12

Fontan fallido 18.10.11
Fistula subclavia 4.11.11

Fontan 16.04.12

Fistula subclavia 16.12.09

Fistula subclavia 27.05.09

Lobectomia superior

derecha

Los dispositivos para embolizacion fueron los siguientes: Matrix® en 5 pacientes
(55.6%), Tornado® en 2 pacientes (22.2%), Hélix® en 1 paciente (11.1%), Targe® en 1
paciente (11.1%). (Grafica 6).
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GRAFICA 6. DISPOSITIVOS UTILIZADOS PARA EMBOLIZACION DE
ANOMALIAS VASCULARES EN PACIENTES CON DERIVACION
CAVOPULMONAR

uMatrix

u Helix

= Tornado
= Targe

El tiempo entre el diagndstico de fistulas y cirugia de Fontan (derivacion cavo

pulmonar total) fue de 2 a 18 meses con una media de 10 meses. (Tabla 5)

TABLA 5. TIEMPO TRANSCURRIDO ENTRE LA DERIVACION CAVO

tiempo entre glenn y cateterismo

PULMONAR Y EL CATETERISMO

200

150

1005

50

Fistulas

MO
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Se han llevado a cirugia de Fontan a 9 pacientes, con los siguientes diagndsticos:
Atresia Tricuspidea IC (1 paciente), Atresia Tricuspidea IB (5 pacientes), Ventriculo

derecho hipoplasico (3 pacientes).
Se han realizado fistulas subclavias en 5 pacientes con los siguientes diagnosticos:

Ventriculo derecho hipopléasico (1 paciente), Atresia Tricuspidea IB (2 pacientes),
Anomalia Ebstein (1 paciente), Atresia Tricuspidea I1A (1 paciente).
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V) DISCUSION

La angiografia es el estdndar de oro para realizar diagnostico de anomalias
vasculares en pacientes con derivacion cavo pulmonar en los cuales se sospechan debido a
la desaturacién, disminucion de la tolerancia a la actividad fisica cotidiana, disnea y la

presencia de hemoptisis.

Influye de forma importante el tiempo entre la realizacion de la derivacién cavo
pulmonar y la derivacion cavo pulmonar total, en donde se incorpora a la circulacion
pulmonar el flujo venoso hepatico evitando asi la formacion de anomalias vasculares por
presencia de factor hepatico, como se observa en series estadounidenses o europeas en

donde este tiempo es corto, alrededor de 2 a 3 afios como maximo.

En este estudio comprobamos que el diagnostico de anomalias vasculares es
frecuente en pacientes con derivacion cavo pulmonar en los cuales se retrasa la derivacion
cavo pulmonar total (74%). Esto va de acuerdo a lo reportado en la literatura en donde se
reporta como complicacion frecuente por arriba del 25%. La importancia de realizar
diagnostico radica en ofrecer tratamiento adecuado, con embolizacién con resortes como
puente para Fontan mejorando condiciones clinicas, realizacion de fistula axilar
promoviendo flujo venoso hepético al lecho pulmonar (factor hepatico) con la consecuente
regresion de anomalias vasculares o embolizacion de anomalias vasculares en pacientes con

flujo anterogrado.
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VI) LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Al ser un estudio retrospectivo puede sesgar los resultados en cuanto a la
presentacion de la clinica de los pacientes, y su evolucion en algunos que no han
continuado su seguimiento.

Otra limitante es que no todos los pacientes con anomalias vasculares con
repercusion clinica importante con desaturacion y disminucion de la actividad fisica

contaban con material para embolizacion y algunos se encuentran en espera de tratamiento.

La Gltima limitante es que algunos pacientes se encuentran en espera de tiempo

quirargico para la realizacion de derivacién cavo pulmonar total.
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VII) CONCLUSIONES

a)

b)

d)

f)

9)

Se estudiaron 50 pacientes con derivacion cavo-pulmonar realizada entre 2006 a
2011 encontrando que el 74% de éstos presentaron algin tipo de anomalias
vasculares, lo cual es concordante con lo revisado en la literatura.

Las anomalias vasculares mas frecuentes fueron las arterio-venosas con un 51.4%
Se observo que en un 21.6% se presentaron en un mismo paciente fistulas veno-
venosas Y arterio-venosas

Los signos principales que hacen sospechar la presencia de anomalias vasculares
son la presencia de desaturacion, la disminucion de la tolerancia a la actividad
fisica, disnea y hemoptisis

Por lo tanto se siguieron 3 cursos: 1. Embolizacion con resortes como puente para
Fontan mejorando condiciones clinicas.

2. Realizacién de fistula subclavia promoviendo flujo venoso hepético al lecho
pulmonar (factor hepético) buscando asi, la consecuente regresion de anomalias
vasculares.

3. Embolizacién de anomalias vasculares en pacientes con flujo anterogrado.

Se observé mejoria en condiciones clinicas de los pacientes como incremento en la
saturacion y mejoria en la tolerancia a la actividad fisica posterior al tratamiento con
dispositivos para embolizacion

Algunos pacientes que cumplen con criterios de Choussat se encuentran en espera

de derivacion cavo pulmonar total.
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