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ANTECEDENTES Y MARCO TEORICO

La ventana aorto pulmonar es una anomalia rara que representa el 0,2-0,6% las cardiopatias
congénitasl. Desde su primera descripcion, en 1830, hasta la actualidad, sélo se han publicado
alrededor de 300 casos, la mayoria como comunicaciones aisladas, contamos con pocas

publicaciones acerca del tema por ser una patologia poco frecuente.

La ventana aortopulmonar (VAP) es una cardiopatia congénita acianogena de flujo pulmonar
aumentado. Es 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 truncus arterioso (3). Es el resultado del desarrollo incompleto del septum
conotroncal, puede resultar de la fusiébn incompleta, mal alineamiento o ausencia total de todas
de los cojinetes conotruncales derecho e izquierdo, que normalmente completan la septacion
conotruncal entre la quinta y octava semanas de vida intrauterina. (1)

Estudios recientes indican que no representa un estadio mas precoz del Troncus arterioso,
como habitualmente se aceptaba, sino que constituyen dos anomalias con diferentes origenes.
(4) El de esta ultima malformacion radica en una alteracion de las células procedentes de la
cresta neural. (5)

Es una anomalia rara que representa el 0,2-0,6% las cardiopatias congénitasl. Desde su
primera descripcion, en 1830, hasta la actualidad, s6lo se han publicado alrededor de 300
casos, la mayoria como comunicaciones aisladas. (2)

No tiene diferenciacién de género ni raza, aunque se relaciona mas en nifias. (8)

La mitad de los pacientes tienen asociados otros defectos cardiacos mas o menos complejos
(ventanas complejas), lo cual dificulta su diagnostico. Puede asociarse a otras cardiopatias
como la comunicacién interauricular persistencia del conducto arterioso, comunicacion
interventricular, interrupcion del arco adrtico, transposicion de grandes vasos, tetralogia de
Fallot, arco adrtico hipoplasico y atresia pulmonar. (10) Las arterias coronarias generalmente
son normales pero en ocasiones, la derecha, izquierda o ambas pueden tener un origen
andémalo en la arteria pulmonar. (6)

Existen diversas modalidades de Ventana Aortopulmonar y se han propuesto varias

clasificaciones. La més utilizada es la de Mori y colaboradores, que las dividen en: (7)



Tipo | o proximal (70%) el defecto es circular, localizado en una zona equidistante entre el plano
valvular sigmoideo y la bifurcacion pulmonar. El defecto se situa encima del seno de valsalva a
pocos milimetros de las valvulas semilunares, es la mas frecuente.

Tipo Il o distal (25%) tiene forma espiral y afecta al tronco y al origen de la arteria pulmonar
derecha. El defecto es més distal y su margen esta en la bifurcacion pulmonar. Frecuentemente
se asocia con origen aortico de la arteria pulmonar derecha.

Tipo 1l (5%) defecto completo del septo aortopulmonar. El defecto es mas grande confluente y
compromete todo el septum aorto pulmonar, es el menos frecuente.

Existe otra clasificacion menos utilizada la clasificacion de Richardson, se pueden diferenciar
tres tipos. (11)

El tipo | o proximal es debido a la divisién inadecuada del tronco aortopulmonar

El tipo Il es mas distal e incluye el origen de la arteria pulmonar derecha.

El tipo 11l esta constituido por un origen anémalo de la arteria pulmonar derecha que nace desde
la aorta ascendente sin ninguna otra comunicacion entre aorta y pulmonar.

En general, el defecto no es restrictivo, por lo que al disminuir las resistencias vasculares
pulmonares, origina un importante cortocircuito izquierda-derecha, que es sistdlico y diastélico y
puede cursar con insuficiencia cardiaca congestiva en los primeros dias o meses de vida y
desarrollo precoz de hipertension pulmonar severa. (9)

El cuadro clinico lo determina el tamafio de la comunicacion y el tipo de lesion asociada. Es
imprescindible un indice de sospecha elevado en pacientes con insuficiencia cardiaca
congestiva en los primeros dias o meses de vida, con manifestaciones significativas de
cortocircuito de izquierda a derecha, como dilatacion de cavidades izquierdas e insuficiencia
mitral funcional, asociados a hipertension pulmonar grave precoz. (1)

Las manifestaciones clinicas son las de un gran cortocircuito de izquierda derecha. Por lo tanto
al disminuir las resistencias pulmonares, se presenta insuficiencia cardiaca con taquipnea,
diaforesis, dificultad respiratoria, edema pulmonar, escasa ganancia ponderal, e infecciones
pulmonares frecuentes. Sin tratamiento esta patologia es mortal en el periodo del lactante; los
pacientes en que persiste la resistencia pulmonar elevada desarrollan enfermedad vascular
pulmonar obstructiva. La asociacion con infecciones respiratorias y sobre todo con el virus
sincitial respiratorio es muy mal tolerada. (3)

Al examen fisico se encuentra precordio hiperdinamico, frémito, taquicardia, hepatomegalia, el

segundo ruido suele estar aumentado y el soplo depende del valor de las resistencias



vasculares y del tamafio del defecto, cuando hay soplo generalmente es sistdlico y diastdlico.
Los pulsos estan presentes simétricos y amplios. (13)

Exdmenes complementarios:

Radiografia de térax: Los hallazgos son comunes a todos los shunts izquierda-derecha con
cardiomegalia y aumento en la vascularizacion pulmonar. (7)

Electrocardiograficamente no hay cambios significativos, y de acuerdo al grado de
cardiomegalia podemos encontrar hipertrofia de ventriculo derecho o izquierdo, asi como
desviacion del eje eléctrico. (12)

Los hallazgos electrocardiograficos y radiolégicos son poco especificos, por lo que la
ecocardiografia es crucial para el diagndstico positivo, se define con precision la anatomia de la
malformacién y las implicaciones hemodindmicas en términos de funcién, grado de hipertensiéon
arterial pulmonar y asociacion de lesiones. (9)

Se utilizan las vistas eje corto paraesternal alto, subcostal coronal de ambos tractos de salida y
supraesternal longitudinal. La ecocardiografia transtoracica bidimensional es un estudio
incruento, Util para el diagnéstico de Ventana Aortopulmonar distal, Se considera que la
ecocardiografia transtoracica bidi-mensional es suficiente para realizar un diagnostico certero
sin necesidad de emplear otros medios diagnésticos, ademas permite realizar el seguimiento de
los pacientes operados, sin exponerlos a riesgo alguno. (9)

Existen algunos falsos positivos, sobre todo en equipos con escasa resolucion lateral, ya que
puede haber en la regién del septo aortopulmonar un fenémeno artificial de pérdida de ecos
(dropout), debido a la alineacion del septo en la direccibn de la resolucion lateral del
transductor. Para diferenciar este fendmeno de la verdadera VAP, 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».(9)

El estudio mediante Doppler color es de inestimable ayuda 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 pequefias sin hipertension pulmonar. (11)

El cateterismo cardiaco se reserva para aquellos pacientes donde la anatomia es compleja o
son mayores de 6 meses de edad, para evaluar la presencia o no de hipertension pulmonar
irreversible. En este se evidencia un salto de saturacion a nivel del tronco de la arteria

pulmonar, y grados variables de hipertension pulmonar. (10)



La resonancia magnética no aporta nuevos datos en la toma de decisiones clinicas. (13)

Manejo preoperatorio:

El tratamiento médico se centrara en los pacientes con datos de insuficiencia cardiaca severa o
en aquellos con lesiones asociadas que precisen estabilizacion previa con inotrépicos,
diuréticos o PGEL1. (4)

Al realizar el diagnostico de ventana aorto pulmonar debe comenzarse tratamiento médico para
la estabilizacion, que incluyen diuréticos furosemida, espironolactona, hidroclorotiazida, debe
descartarse presencia de proceso infeccioso adyacente, tratamiento profilactico para
endocarditis bacteriana. Aunque en defectos grandes es poco lo que se puede hacer para
controlar el exceso de flujo pulmonar, sin embargo se debe realizar todo lo posible para evitar la
disminuciéon de las resistencias vasculares periféricas evitar la hiperoxia, la alcalemia, la
hipocapnia, y controlar los incrementos de las resistencia vascular sistémica. (12)

Tras su diagnéstico esta indicado el cierre de la ventana aortopulmonar en todos los casos. No
se debe dilatar mas all4 de los 3- 6 meses de vida por el riesgo de desarrollo de hipertension
pulmonar. (5) Debido al rapido desarrollo de enfermedad vascular pulmonar irreversible, se
debe reparar la malformacion 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 < 8 U/
m2, la evolucion a largo plazo es 6ptima. (6)

El tratamiento de eleccion es el quirdrgico. Se realiza bajo circulacién extracorpérea y en
algunos casos con hipotermia profunda y parada circulatoria. La via de acceso recomendada es
la esternotomia media, abordando el defecto a través de una aortotomia. El defecto se cierra
con sutura directa o con parche. Se debe tener una precaucién especial con el ostium de la
arteria coronaria izquierda, que suele estar en intimo contacto con el defecto, y localizar
adecuadamente la situacién de la rama pulmonar derecha por si debe ser recolocada o
ampliada con el parche. (14)

Desde la primera correccion realizada por Gross se han descrito numerosas técnicas con o sin
CEC, con uso de parche transaértico 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 all9 y Messmer describieron el uso de un colgajo de arteria pulmonar
usando con posterioridad pericardio autologo para reparar la arteria pulmonar. (13) Di 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. (15)



El tratamiento quirdrgico de esta entidad ha evolucionado a la par del desarrollo de la cirugia
cardiovascular, desde la ligadura de la ventana aortopulmonar, la seccién y sutura entre clanes
hasta la colocacion del parche de politetraflouretiieno (PTFE-Gore.Tex) a través de la
aortotomia o arteriotomia pulmonar con circulacion extracorporea (CEC) y clampaje adrtico, lo
gue ha garantizado un abordaje con menos morbilidad y mortalidad como resultante. (13)

La Unica contraindicacion es la hipertensiébn pulmonar severa sin respuesta a pruebas
farmacoldgicas o sea con fisiologia de Eissenmenger, donde existiria corto circuito de derecha
a izquierda. (8)

Se han publicado algunos casos de cierre percutaneo en situaciones muy concretas: ventanas
tipo |, pequenas (3-4 mm) y no asociadas con otras anomalias, sobre todo del origen de las
arterias coronarias, con resultados esperanzadores. (5)

Manejo postquirdrgico

Se debe contar con una linea arterial y una presion venosa central, si el paciente tenia
hipertensién pulmonar o presenta esta complicacion se debe dejar una linea en arteria
pulmonar. (16)

Complicaciones postquirargicas: (16)

Hipertension pulmonar: se puede requerir el uso de oxido nitrico inhalado, se debe mantener la
PCO2 baja, inducir alcalosis y asegurar sedacion y relajacion continua.

Distorsion o estenosis de ramas pulmonares.

El pronéstico es bueno si la correccion se realiza a una edad temprana, antes de desarrollar
cambios irreversibles en la vasculatura pulmonar y también depende de la asociacion con otras
cardiopatias. (7)

En pacientes con ventana aortopulmonar no complicada la mortalidad esperada es de 1%, si se

acompafia con otras cardiopatias incrementa de acuerdo a la cardiopatia. (10)



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La ventana aortopulmonar es una patologia poco frecuente, de evoluciéon y correccion
favorable, sin embargo si no se realiza el diagnostico de forma oportuna tiene complicaciones
para el paciente portador de esta.

En el Hospital Infantil de México Federico Gbmez no se ha realizado ningun estudio para poder
conocer las principales manifestaciones clinicas, y los resultados del ecocardiograma que nos
permiten diagnosticar la ventana aorto pulmonar, y es importante determinar la evolucion de

nuestros pacientes.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cuales son las principales manifestaciones clinicas y ecocardiograficas de los pacientes con

ventana aorta pulmonar y su evolucién en el Hospital Infantil de México Federico Gémez?

JUSTIFICACION.

No hay un trabajo nacional sobre las caracteristicas clinicas y evolucion de los

pacientes pediatricos portadores de ventana aorto pulmonar.

La importancia de este estudio radica en que da a conocer la frecuencia, caracteristicas clinica
y paraclinicas asi como la evolucién de los pacientes con ventana aorto pulmonar en el Hospital
Infantil de México Federico GOmez durante los ultimos 10 afios.

Ademas cabe mencionar que si los pacientes con ventana aortopulmonar no se diagnostican y
tratan a tiempo, la evolucién es hacia la hipertensiéon pulmonar, lo que implica mayor inversion
econdmica en el tratamiento de esta enfermedad asi como disminucion de la calidad de vida de

los pacientes.

HIPOTESIS

Debido a la naturaleza descriptiva del estudio no se requiere de la formulacién de hipétesis a

contrastar
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OBJETIVOS.

» Describir las principales manifestaciones clinicas y ecocardiograficas de los pacientes
con ventana aorto pulmonar.

» Describir la evolucibn de los pacientes con ventana aorto pulmonar posterior al
tratamiento quirdrgico.

» Determinar la incidencia de hipertension pulmonar en pacientes con ventana aorto
pulmonar.

» Describir las principales complicaciones de los pacientes con ventana aortopulmonar.

» Describir la evolucion de los pacientes con ventana aortopulmonar.

MATERIAL Y METODOS

El estudio se llevé a cabo en el Hospital Infantii de México Federico GOmez, que es una
Institucion de tercer nivel de atencion dependiente de la Secretaria de Salud y que atiende a
pacientes de escasos recursos socioecondmicos y que provienen de diversos estados de la
Republica Mexicana.

Observacional, descriptivo, transversal y retrospectivo.

Se revisaron los expedientes de todos los pacientes con el diagnéstico de ventana aorto
pulmonar atendidos en el servicio de Cardiologia, en el periodo de enero 2003 a marzo del
2014 y que cumplieron con los criterios de seleccién. Se registraron los datos pertinentes en

una hoja de recoleccién de datos disefiada para este estudio.

POBLACION.
Pacientes hombres y mujeres de 0 a 18 afios de edad con el diagnéstico de ventana aorto
pulmonar, atendidos en el Servicio de Cardiologia del Hospital Infantii de México Federico

GOmez entre 2004 y 2014.

TAMARNO DE LA MUESTRA.

La muestra se obtuvo mediante un muestreo no probabilistico de casos consecutivos.
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CRITERIOS DE SELECCION

CRITERIOS DE INCLUSION.
» Pacientes hombres y mujeres.
Pacientes de 0 a 18 afios de edad.
Pacientes con diagnostico de ventana aorto pulmonar.

Pacientes con tratamiento quirdrgico.

Y V V VY

Pacientes no candidatos a tratamiento quirdrgico por hipertension pulmonar y que se

encuentran en vigilancia en el hospital.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

» Pacientes con expediente clinico incompleto para los fines del estudio.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO.

Se realiz6 estadistica descriptiva través de célculo de proporciones y frecuencias para variables
categoricas y célculo de estadisticos de agrupacion y dispersion para variables cuantitativas. Se
utilizara el programa SPSS en su version 21.

DESCRIPCION DE VARIABLES.

» Sexo.
Definicién conceptual: proceso de combinacion y mezcla de rasgos genéticos a menudo dando
por resultado la especializacién de organismos en variedades femenina y masculina
Definicién operacional: Asignaciéon por rasgos genéticos en hombre y mujer
Tipo de Variable: Cualitativa nominal. (masculino/femenino)

» Peso.
Definicion conceptual: Fuerza con que atrae la Tierra o cualquier otro cuerpo celeste a un
cuerpo.
Definicion operacional: Medicion de la masa corporal a través de bascula, con un grado de
precision de hasta 10 gramos.

Tipo de Variable: Cuantitativa continua (kilogramo)
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» Edad al diagndstico.
Definicion conceptual: tiempo de existencia desde el nacimiento
Definicion operacional: tiempo transcurrido desde el nacimiento hasta la fecha que se realiza el
diagnostico expresado en meses.
Tipo de Variable. Cuantitativa discreta. (afios y meses)
» Edad al momento de la cirugia.
Definicion conceptual: tiempo de existencia desde el nacimiento
Definicion operacional: tiempo transcurrido desde el nacimiento hasta la fecha de la cirugia
Tipo de variable: Cuantitativa discreta (afios y meses)
» Polipnea.
Definicidn conceptual: Frecuencia respiratoria arriba de percentil 90 para la edad,
Definicion operacional: incremento de la frecuencia respiratoria arriba de percentil 90 con
incremento en la profundidad de la inspiracién
Tipo de variable: Cualitativa nominal. (Si, No).
» Diaforesis.
Definicién conceptual: Excesiva sudoracion y profusa
Definicién operacional: Sudoracion excesiva y profusa al realizar actividades cotidianas o en
reposo.
Tipo de Variable: Cualitativa nominal. (Si, No).
» Fatiga.
Definicién conceptual: Estado o sensacion de disminucion de la capacidad funcional secundario
a esfuerzos.
Definicién operacional: Disminucién de capacidad funcional secundario a la cardiopatia.
Tipo de Variable: Cualitativa nominal. (Si, No).
» Soplo.
Definicion conceptual: Sonido anormal ocasionado por un flujo sanguineo turbulento.
Definicion operacional: sonido anormal que se originan en vibraciones debidas a turbulencias
en el flujo sanguineo al pasar por el corazon y los grandes vasos, que se trasmiten a la pared
toracica y/o al cuello.
Las caracteristicas de los soplos se deben precisar teniendo en cuenta su intensidad,
frecuencia sonora, area de localizacion en el térax y localizacion en el ciclo cardiaco (sistole,

diastole).

13



La clasificacion de los soplos mas utilizada corrientemente fue introducida por Levine en 1933
teniendo en cuenta su intensidad.
» Grado 1: Soplo muy suave, dificil de oir, que requiere auscultar varios ciclos cardiacos para
detectarlo.
» Grado 2: Soplo suave, facil de auscultar rapidamente.
* Grado 3: Soplo de moderada intensidad, no acompafiado de frémito.
* Grado 4: Soplo intenso acompanado de frémito.
» Grado 5: Soplo muy intenso que puede ser auscultado por el solo contacto del borde del
estetoscopio sobre el torax.
» Grado 6: Soplo tan intenso que puede oirse sin apoyar el estetoscopio sobre la pared toracica.
Tipo de Variable: Cualitativa nominal. (Si, No).

» Tiraje intercostal.
Definicion conceptual: Ocurre cuando los musculos intercostales (entre las costillas) son
traccionados hacia dentro.
Definlcion operacional: Ccorresponde al movimiento de los muasculos hacia adentro entre las
costillas, como resultado de la reducciébn de la presion en la cavidad toracica. Los
movimientos usualmente son un signo de dificultad respiratoria.
Tipo de Variable: Cualitativa nominal. (Si, No)

» Ganancia de peso.
Definicién conceptual: Incremento de peso con la edad de acuerdo a tablas de crecimiento.
Definicién operacional: Medicion de la masa corporal a través de bascula, con un grado de
precision de hasta 10 gramos, y que exista un incremento del mismo de acuerdo a tablas de
crecimiento establecidas por la OMS
Tipo de Variable: Cualitativa nominal. (Si, No).

» Cianosis.
Definicion conceptual: Es la coloraciébn azulada de la piel mucosas y lechos ungueales,
usualmente debida a la existencia de por lo menos, 5 g% de hemoglobina reducida en la sangre
circulante o de pigmentos hemoglobinicos anémalos (metahemoglubina o sulfohemoglobina) en
los glébulos rojos.
Definicion operacional: Coloracién azulada ocasionada por disminucién en la saturacion de
oxigeno secundaria a cardiopatia.

Tipo de variable: Cualitativa nominal. (Si, No).
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» Saturacion de oxigeno.
Definicion conceptual: Relacion entre el contenido de oxigeno en la sangre y su capacidad de
oxigeno.
Definicion operacional: Relacion entre el contenido en oxigeno de la sangre y su capacidad en
oxigeno. La sangre arterial estd normalmente saturada en 02(Sa0O2) en un 97% y la sangre
venosa mezclada en un 73 %. La medicién se realiza por pulsoximetria método no invasivo, que
permite determinar el porcentaje de saturacion de oxigeno de la hemoglobina en sangre de un
paciente con ayuda de métodos fotoeléctricos.
Tipo de variable: Cuantitativa nominal (porcentaje)

» Pulsos.
Definicion conceptual: pulsaciébn provocada por la expansiébn de sus arterias como
consecuencia de la circulacidon de sangre bombeada por el corazén através de las arterias.
Definicion operacional: saltones son aquellos que mediante palpacion, se percibe lleno y
elastico por un aumento del empuje de la contraccion cardiaca o un aumento del volumen de
sangre circulante en las estructuras elasticas del sistema vascular.
Tipo de variable: Cualitativa nominal (saltones, normales)

» Taquicardia.
Definicién conceptual: Frecuencia cardiaca arriba de percentil 90 para la edad.
Definiciéon operacional: Incremento de la frecuencia cardiaca arriba de percentil 90 para la edad,
en estado de reposo y sin factores agregados, como fiebre, respuesta inflamatoria sistémica.
Tipo de variable: Cualitativa nominal (Si, No)

» Hiperactividad precordial.
Definicién conceptual: Percepcion consiente de los latidos cardiacos bajo forma de un golpe
precordial intenso.
Definicion operacional: Percepcion de los latidos cardiacos.
Tipo de variable: Cualitativa nominal (Si, No)

» Cardiomegalia.
Definicion conceptual: Aumento del tamafio de la silueta cardiaca.
Definicion operacional: Aumento del tamafio de la silueta cardiaca el cual se obtiene con la
relacion cardiotorécica que es la division entre la longitud transversal del corazén y el diametro
interno toracico mayor. Si es mayor a 0,5. Se calcula en la radiografia de torax.
Grado I: Cuando el indice cardiotorécico se encuentra entre 0.51 a 0.55.

Grado lI: indice cardiotoracico entre 0.56 a 0.60.
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Grado llI: indice cardiotoréacico entre 0.61 a 0.65.
Grado IV: indice cardiotoracico mayor de 0.65.
Tipo de variable: Cualitativa dicotomica. (Grado I, II, 11, 1V)

» Hepatomegalia.
Definicién conceptual: Aumento patolédgico del tamafio del higado.
Definicién operacional: Higado mayor o igual a 2cm por debajo de borde costal
Tipo de variable: Cualitativa nominal. (Si, No)

» Malformacion concomitante.
Definicion conceptual: Alteraciones anatémicas que ocurren en la etapa intrauterina y que
pueden ser alteraciones de O&rganos, extremidades o sistemas, debido a factores
medioambientales, genéticos, deficiencias en la captacion de nutrientes, o bien consumo de
sustancias nocivas.
Definiciéon operacional: Alteracion de algun 6rgano o sistema acompafiante a la enfermedad en
estudio.
Tipo de variable: Cualitativa nominal (Si, No)

» Hallazgos ecocardiogréficos.
Definicién conceptual: Es una prueba diagndstica fundamental porque ofrece una imagen en
movimiento del corazén por medio de emision de sonido.
Definicién operacional: Mediante ultrasonidos, la ecocardiografia aporta informacién acerca de
la forma, tamafio, funcién, fuerza del corazon, movimiento y grosor de sus paredes y el
funcionamiento de sus valvulas. Ademas, puede aportar informacion de la circulacion pulmonar
y sus presiones, la porcion inicial de la aorta. Método de eleccion para diagnostico de ventana
aortopulmonar.
Tipo de variable: Cualitativa dicotomica. (Tipo de ventana, hallazgos agregados)

» Tomografia
Definicion conceptual: Una técnica de imagen médica que utiliza radiacion X para obtener
cortes o secciones de objetos anatomicos con fines diagndsticos.
Definicion operacional: Uso de técnica de imagen para evaluar el corazon y grandes vasos con
fines diagnosticos.

Tipo de variable: Cualitativa dicotomica ( hallazgos de tomografia)
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» Cateterismo cardiaco.
Definicién conceptual: El cateterismo cardiaco es una exploracion invasiva que se utiliza para el
estudio anatémico y funcional del corazon.
Definicion conceptual: Exploracion invasiva utiliza para el estudio del corazén grandes vasos y
arterias coronarias. Incluye la exploracion hemodindmica y la angiogréfica. Por este método se
confirma el diagnostico de hipertension pulmonar.
Tipo de Variable: Cualitativa nominal (resultados angiograficos)

» Hipertension pulmonar.
Definicion conceptual: La hipertension pulmonar (HP) es una entidad clinica producida por
diferentes enfermedades que se caracteriza por el desarrollo de cambios moleculares y
anatomicos en la circulacion pulmonar que conllevan un aumento de las resistencias vasculares
pulmonares (RVP) que, con el tiempo, conduce a una insuficiencia cardiaca derecha v,
finalmente, a la muerte. El lecho vascular pulmonar constituye un circuito de alto flujo, con baja
resistencia capaz de acomodar grandes incrementos en el flujo. La hipertension pulmonar
resulta de la reduccion en el calibre de los vasos pulmonares y/o del aumento del flujo
sanguineo pulmonar, y se pierde la capacidad de acomodar incrementos en el flujo pulmonar.
Dichos cambios se traducen, termodinamicamente, en una presion media en la arteria pulmonar
(PAPm) en reposo = 25 mmHg medida por cateterismo cardiaco derecho, siendo la medicion de
este parametro imprescindible para el diagnostico de HP conforme se indica en las guias de
recomendacion para el diagnostico y el tratamiento, tanto europeas como americanas. Pero hay
gue tener en cuenta que la presion arterial pulmonar es una funcion.
Definicién operacional; Obtencién por medio de cateterismo cardiaco valor de presion de la
arteria pulmonar y resistencias vasculares pulmonares y la respuesta de estos a uso de
vasodilatadores.
Tipo de Variable: Cualitativa dicotémica (Si, No)

» Manejo prequirdrgico.
Definicion conceptual: Es el manejo integral y de preparacion tratamiento meédico, al que es
sometido un paciente que se realizara cirugia con el objetivo de mejorar al paciente para
obtener mejores resultados quirargicos.
Definicion operacional; Manejo medico administrado previo a procedimiento quirdrgico, ya sea
manejo con diuréticos, IECAS, o vasodilatadores.

Tipo de variable: Cualitativa ordinal (Diuréticos, IECAS, Vasodilatadores)

17



» Tipo de ventana postquirdrgica
Definicion conceptual: Clasificacion de ventana aorto pulmonar en el postquirirgico La mas
utilizada es la de Mori y colaboradores, que las dividen en:
Tipo | o proximal (70%) el defecto es circular, localizado en una zona equidistante entre el plano
valvular sigmoideo y la bifurcacion pulmonar. El defecto se sitia encima del seno de valsalva a
pocos milimetros de las valvulas semilunares, es la mas frecuente.
Tipo Il o distal (25%) tiene forma espiral y afecta al tronco y al origen de la arteria pulmonar
derecha. El defecto es mas distal y su margen esta en la bifurcacién pulmonar. Frecuentemente
se asocia con origen aodrtico de la arteria pulmonar derecha.
Tipo 1l (5%) defecto completo del septo aortopulmonar. El defecto es mas grande confluente y
compromete todo el septum aorto pulmonar, es el menos frecuente.
Definicion operacional: Tipo de ventana encontrado en el procedimiento quirdrgico
Tipo de variable: Cualitativa ordinal (Tipo I, Tipo Il, Tipo IlI)

» Complicaciones postquirdrgicas.
Definicidn conceptual: Es toda desviacion del proceso de recuperacion que se espera, después
de una intervencién quirdrgica. Guardan relacion con la salud general del paciente y con la
magnitud de la operacion, cada tipo de procedimiento quirargico plantea problemas especiales,
algunas complicaciones son inevitables sobre todo las debidas a intervenciones urgentes.
Definicion operacional: Eventos negativos secundario a eventos quirlrgicos
Tipo de variable: Cualitativa nominal. (Infeccion, sangrado, arritmias)

» Evolucion.
Definicion conceptual: Hace referencia al cambio de condicién, que da origen a una nueva
forma de determinado objeto de estudio o analisis.

Definicion operacional: Favorable, desfavorable, defuncion
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RESULTADOS

En el periodo comprendido entre 1 de enero de 2003 y 1 de mayo de 2014, de acuerdo a los
registros del archivo clinico del HIMFG se lograron identificar 12 pacientes con diagnéstico de
ventana aortopulmonar, de los cuales tres se excluyeron, dos dado que los expedientes no se
encontraban completos y en un paciente se descarto este diagnostico.

Todos los pacientes incluidos fueron evaluados clinicamente por cardiologia pediatrica y con
ecocardiografia bidimensional al momento del diagnostico y durante la vigilancia de su

evolucion.

De los 9 pacientes incluidos, 5 (55.6%) fueron hombres y 4 (44.4%) mujeres. Con un promedio
de edad al diagnostico de 10 meses con variacion desde los 3 meses hasta los 96 meses y con

un peso promedio de 7.4kgs (3 a 26kgs) (Tabla 1)

TABLA 1 Caracteristicas demogréficas de los 9 pacientes estudiados con ventana

aortopulmonar.

Sexo (mujer/hombre) 4/5
Edad (meses) 10 (3-96)
Peso (kg) 7.4 (3-26)

Los principales signos y sintomas presentados en los pacientes (tabla 2) son taquicardia, fatiga,
diaforesis, tiraje intercostal presentandose en 7 pacientes que representan el 77.8%, en una
tercera parte de los pacientes se encontré hepatomegalia y 2 pacientes que representa el 22%
se encontrd cianosis. En todos los pacientes se utilizo pulsoximetria para la saturacién de

oxigeno mostrando una mediana de 92% con una variacion de 70% -95%.
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Tabla 2. Principales manifestaciones clinicas en los 9 pacientes estudiados con ventana

aortopulmonar

SIGNO O SINTOMA No de Pacientes
Taquicardia 7 (77.8%)
Fatiga 7 (77.2%)
Diaforesis 7 (77.2%)
Tiraje intercostal 7 (77.8%)
Polipnea 8(88.9%)
Hepatomegalia 3 (33.3%)
Cianosis 2 (22%)
Soplo 9 (100%)
Cardiomegalia 9 (100%)

El 100% de los pacientes se manifestaron con hiperactividad precordial, pulsos saltones,
ademas ninguno habia presentado incremento ponderal adecuado de acuerdo a las graficas
establecidas para ganancia ponderal y crecimiento de estos.
El 100% de los pacientes presentaron cardiomegalia (tabla 3). De los cuales el 55% presento
cardiomegalia grado Il y 4 pacientes cardiomegalia grado Il

Tabla 3 Grado de cardiomegalia en los 9 pacientes.

Cardiomegalia | Frecuencia Proporcion (%)
Grado | 0 0
Grado |l 5 55.6
Grado Il 4 44.4

Grado IV 0 0
Total 9 100.0

El 100% de los pacientes tenian soplo el cual el 66% era continuo y sistélico en 1/3 parte de
estos (tabla 4). De estos la intensidad de acuerdo a la clasificacion de los soplos se encontro

solo de grado II/VI en una tercera parte de los pacientes y en el 66% grado IlI/VI. (Tabla 5). Los
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principales sitios de auscultacion del soplo fueron en el 2do Ell en 7 pacientes y en 2 pacientes

en 3er Ell.

Tabla 4 Tipo de soplo encontrado en los 9 pacientes estudiados con ventana

Tabla5 Grado de soplo encontrado en 9 pacientes estudiados con ventana

aortopulmonar

Tipo de soplo Frecuencia Proporcion (%)
Continuo 6 66.7
Sistolico 3 33.3

Total 9 100.0

aortopulmonar

Grado de soplo | Frecuencia | Proporcion (%)
I/ Vi 3 33.3
/v 6 66.7
Total 9 100.0

El método de eleccién para el diagnostico de la ventana aortopulmonar es el ecocardiograma, a
todos los pacientes se les realizo, encontrando ventana aorto pulmonar tipo Il en 6 de los
pacientes y Ventana aortopulmonar en la tercera parte de los pacientes. En 3 de los pacientes
presentaban asociacion con otra cardiopatia. Uno presento cardiopatia compleja tipo
heterotaxia visceral variedad asplenia, con doble salida de ventriculo derecho, ventana aorto
pulmonar y estenosis de la pulmonar. Dos pacientes presentaron una comunicacion

interventricular tipo perimembranosa.
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Tabla 6 Tipos de Ventana aortopulmonar encontrados por ecocardiografia

Tipo de ventana Frecuencia Proporcion (%)

aortopulmonar

Tipo | 3 33.3
Tipo Il 6 66.7

Tipo 1l 0 0
Total 9 100

El 100% de los pacientes requiri6 manejo medico al momento de realizar el diagnostico a base
de diuréticos (furosemide y espironolactona) y un IECA (captopril) uno de los pacientes requirio
manejo con sildenafil ya que presentaba hipertension pulmonar.

Como método diagnostico complementario se puede realizar tomografia de corazén y grandes
vasos, solo se realizo a 3 de los pacientes representando el 33%, el resto de los pacientes no la

requirié.

Una de las principales complicaciones de la ventana aorto pulmonar es la hipertension
pulmonar y para establecer el diagnostico es necesario la realizacién de cateterismo cardiaco
asi como para confirmar el diagnostico. En los pacientes la principal indicaciéon para realizar
cateterismo es la sospecha de hipertensiéon pulmonar, se realizo en 3 pacientes (33%). De
estos 1 de los pacientes presento hipertension pulmonar (33.3%), y 2 presentaron hipertension

pulmonar reactiva a vasodilatadores (oxigeno e iloprost).

De los pacientes seis (66.7%), fueron sometidos a correccién quirlrgica de la ventana aorto
pulmonar, 1 (11.7%) no fue candidata a cirugia por hipertensién pulmonar, 1 (11.7%) no se

realizo cirugia, y 1 (11.7%) se encuentra en espera de tiempo quirdrgico.

De los pacientes sometidos a procedimiento quirargico la mediana de edad al momento de
realizar la cirugia fue de 11 meses (10meses -48 meses), los hallazgos quirdrgicos se
correlacionaron con los hallazgos encontrados en el ecocardiograma diagnostico, 4 pacientes

(66.7%) ventana aorto pulmonar tipo Il, dos pacientes (33.3%) ventana aorto pulmonar tipo I,
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uno de nuestros pacientes con ventana aorto pulmonar tipo | presentaba asociada
comunicacion interventricular. En 4 (66.7%) pacientes se realizo seccion y sutura del defecto, 1
paciente (11.1%) se realiz6 cierre directo de la ventana asi como cierre de la comunicacion
interventricular y en un paciente se realizé desinsercion RDAP de aorta y anastomosis termino
lateral a TAP.

De los 6 pacientes sometidos a procedimiento quirdrgico solo un paciente presento como
complicacién arritmia de tipo extrasistoles ventriculares que cedieron a las 24 hrs postquirdrgico
y un paciente presento crisis de hipertension pulmonar.

Los pacientes contindan en vigilancia por la consulta externa de cardiologia por lo que se puede
analizar la evolucién de estos; de los cuales 1 paciente se encuentra en espera de tiempo
quirdrgico. 5 pacientes (55.6%), 1 con evolucion desfavorable por hipertension pulmonar la cual
se encuentra en protocolo de bosentan, y 2 (22.2%) defunciones, uno secundario a cardiopatia
compleja y otro 24hrs del postquirdrgico por un choque cardiogénico y crisis de hipertension

pulmonar.
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DISCUSION

Una VAP puede resultar de la fusion incompleta (tipo 1), mal alineamiento (tipo Il) o ausencia
total tipo 11l) de los cojinetes conotruncales derecho e izquierdo, que normalmente completan la
septacion conotruncal entre la quinta y octava semanas de vida intrauterina Estudios recientes
(3) indican que no representa un estadio mas precoz del Tronco Arterioso, como habitualmente
se aceptaba, sino que constituyen dos anomalias con diferentes origenes. El de esta Ultima
malformacién radica en una alteracién de las células procedentes de la cresta neural.

Al igual que en la literatura (1), no se encontrd diferencia en la presentacion relacionada con el
sexo de los pacientes. En la literatura (5) se refiere que la edad al diagnostico deberia de ser
entre los 4 y 6 meses, sin embargo en esta serie la mediana de edad de diagnostico fue de 10
meses, sin embargo si se coincide con la literatura en que los pacientes presentan poca
ganancia ponderal y que al momento del diagnostico los nifios se encuentran con peso por
debajo de percentil 5 para la edad, siendo la mediana de peso 7.4kgs.

Tanto el tipo de lesion asociada como el tamafio de ventana aorto pulmonar, condicionan el
cuadro clinico que presenten los enfermos. Su diagnostico debe ser sospechado en casos de
insuficiencia cardiaca precoz con signos de cortocircuito izquierda-derecha significativo; como
en la literatura (4) los principales signos y sintomas que se encontraron son: el 100% de los
pacientes no tuvieron ganancia ponderal, todos presentaron hiperactividad precordial, polipnea
(100%), taquicardia (77%), diaforesis (77%), fatiga (77%), tiraje intercostal (77%), en menor
proporcion se encontrd6 hepatomegalia, o datos asociados a hipertension pulmonar severa y
precoz como seria la cianosis y la disminucién en la saturacion de oxigeno.

El soplo cardiaco es caracteristico de la enfermedad, continuo sélo se ausculta en 66% de los
casos, al contrario que en la literatura (1) en la que se refiere menos del 50% de los casos. Al
igual que en la literatura (2) todos los pacientes presentaron cardiomegalia siendo mas
frecuente el grado Il con un indice cardiotoracico de 0.56-0.60 en la radiografia de térax.

El método de eleccion para realizar diagnostico de ventana aortopulmonar es el
ecocardiograma, Para ello, se utilizan los planos paraesternal transversal, por encima del plano
valvular aodrtico, subcostal coronal de ambos tractos de salida, supraesternal longitudinal y
paraesternal alto. (7)

A diferencia de lo publicado en la bibliografia (10) en esta serie la incidencia de ventanas tipo |l
ha sido mayor (66.7%) que las de tipo | (33.3%) y no se ha presentado ninguna ventana tipo Ill.

A diferencia de la literatura (8) en la cual refiere que mas del 50% de los pacientes se
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presentaran como cardiopatia compleja, en esta serie solo se tuvieron tres pacientes con
cardiopatia agregada, un paciente en el cual la ventana aorto pulmonar estaba relacionado con
heterotaxia visceral variedad asplenia, y en dos pacientes se acompafio de comunicacion
interventricular (9).

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, y es en este
momento la evolucién a largo plazo es 6ptima.(13)

En los pacientes en los que se sospecha presencia de enfermedad vascular pulmonar fue
necesaria la realizacion de cateterismo cardiaco en los cuales uno de los pacientes presento
hipertensién arterial pulmonar el cual no podia ser sometido a cierre quirdrgico por lo que se
mantiene en vigilancia y se inicio en protocolo de bosentan y dos pacientes mas presentaros
hipertensién pulmonar reactiva a vasodilatadores tanto el oxigeno como el iloprost y se logro el
cierre quirlrgico exitoso en un caso y el otro se encuentra en espera de tiempo quirdrgico.

Al igual que en la literatura (12) se encontré que si al paciente se realiza el tratamiento
quirdrgico antes de los seis meses de edad, la evolucibn es mejor y con menores
complicaciones, la mediana de edad de correccion quirtrgica es de 11 meses.

Desde la primera correccion realizada por Gross se han descrito numerosas técnicas con o sin
CEC, con uso de parche transadrtico o transpulmonar. En el 66.6% de los pacientes se logro el
cierre quirargico de la ventana aortopulmonar el cual fue exitoso y utilizando diversas técnicas
quirurgicas y corrigiendo defectos asociados (16). En ninguno de los pacientes se intento cierre
percutéaneo (15).

Los pacientes se encuentran en seguimiento en la consulta externa de cardiologia en los
cuales el 55.6% se encuentran con una evolucion favorable ya con correccion quirdrgica y con
adecuada clase funcional, un paciente se encuentra en espera de tiempo quirdrgico, un
paciente se encuentra en vigilancia con evolucién desfavorable ya que presenta hipertension
pulmonar y se encuentra en protocolo de bosentan. En esta serie se tuvieron dos defunciones
un paciente con cardiopatia compleja y el segundo finado a las 24 hrs del postquirtrgico por
crisis de hipertensién pulmonar y choque cardiogénico.

Al igual que en la literatura (11) se encontré que a menor edad de diagnostico la evolucion es
mejor en los pacientes dado que tienen menor incidencia de presentar hipertension pulmonar,
Asi como la correccion quirtrgica se debe llevar antes de los seis meses y se tiene mejor

evolucién (16)
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CONCLUSION

La ventana aorto pulmonar es una cardiopatia poco frecuente.

El cuadro clinico no es caracteristico, lo determina el tamafio de la comunicacion y el
tipo de lesién asociada. Es imprescindible un indice de sospecha elevado en pacientes
con insuficiencia cardiaca congestiva en los primeros dias o0 meses de vida, con
manifestaciones significativas de cortocircuito de izquierda a derecha.

Los hallazgos electrocardiogréficos y radioldgicos son poco especificos, por lo que la
ecocardiografia es crucial para el diagnostico positivo.

La ventana aorto pulmonar se relaciona con cardiopatias complejas hasta en un 30%.

El cateterismo cardiaco se reserva para aquellos pacientes donde la anatomia es
compleja o son mayores de 6 meses de edad, para evaluar la presencia o no de
hipertensién pulmonar irreversible.

La correccion quirdrgica se debe realizar antes de los 6 meses de edad por el riesgo de
presentar hipertension pulmonar.

Si a ventana aorto pulmonar se diagnostica y se realiza correccién quirdrgica antes de

los 6 meses la evolucion es favorable en los pacientes,
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO
De acuerdo a su naturaleza descriptiva no podran hacerse extrapolaciones a la poblacion
general, sin embargo sera generadora de nuevas hipotesis de estudio.
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