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INTRODUCCION

La relacion de Sindrome de Isomerismo visceral (Heterotaxia Visceral [HV] — Variedades
Asplenia o poliesplenia-) a Conexion anémala total de venas pulmonares (CATVP) ha sido
sefalada como un factor de riesgo para muerte posquirdrgica debido a patologia vascular
pulmonar intrinseca que origina un estado de obstruccién al flujo pulmonar no susceptible de
mejora por el procedimiento quirargico’?3. Adicionalmente, la combinacion de Heterotaxia
visceral, conexién andmala total de venas pulmonares y Atresia/Estenosis Pulmonar se ha
descrito en varias series como un estado de extremo riesgo, con valores de mortalidad de

aproximadamente 60-83% en diversas series de casos 23,

El propdsito de este trabajo es describir la tasa de supervivencia de los pacientes con
isomerismos viscerales (Heterotaxia visceral asplenia / poliesplenia) y conexién anémala total de
venas pulmonares que han sido sometidos a intervencion quirargica con correccion, asi como la
tasa de supervivencia de los pacientes con isomerismos viscerales (Heterotaxia visceral asplenia
/ poliesplenia), Conexion andémala total de venas pulmonares y obstruccion al tracto de salida del
ventriculo derecho (Atresia o estenosis pulmonar) que han sido sometidos a intervencién
quirurgica con correccion de la conexién andmala total y liberacién/Paliacién de la obstruccién al
tracto de salida del ventriculo derecho, lo que nos permitira realizar un analisis de nuestra
situacion actual y plantearse modificaciones en el plan de tratamiento y asi mejorar la evolucion

de nuestros pacientes.



MARCO TEORICO

La Heterotaxia visceral es un trastorno de la lateralizacién de los 6rganos internos que se
ha relacionado a asplenia (Ausencia de bazo), poliesplenia (Presencia de mutiples y pequefios
bazos malformados), enfermedad cardiaca congénita compleja, malrotacién intestinal e
inmunodeficiencia. Las anormalidades en la distribucion y anatomia de los 6rganos internos
implican una pérdida de la asimetria anatomica normal en el ser humano, con la presencia de
organos en espejo (Ambos pulmones con morfologia derecha ¢ izquierda, arbol bronquial
simétrico, auriculas de morfologia simétrica ambas derechas 6 izquierdas). Las cardiopatias
congénitas observadas con frecuencia en estos pacientes se caracterizan habitualmente por su
complejidad. En este contexto, la confluencia de Conexion anémala total de venas pulmonares
(Retorno de las venas pulmonares a la circulacidon venosa sistémica) se ha considerado una
cirugia de alto riesgo debido a Ila asociacion de obstruccidn pulmonar venosa
intraparenquimatosa, lo que implica que al reconectar el retorno venoso pulmonar a la auricula
izquierda, existe una obstruccion pulmonar intrinseca no susceptible de tratamiento, lo cual
influye la mala evolucion posquirtrgica de estos pacientes'. Este detalle fisiopatologico es mas
comun cuando existe una obstruccion al flujo anterébgrado pulmonar (Atresia/Estenosis de la
valvula Pulmonar), lo cual se considera un factor importante de riesgo para mortalidad’?3°. Las
revisiones actuales de la cirugia correctiva de pacientes con Heterotaxia visceral (HV) ademas
de Conexién andmala total de venas pulmonares (CATVP) y obstruccion al flujo pulmonar
(Atresia/Estenosis Pulmonar) indican una supervivencia a 3 arios de solo el 17-35% "23€. Por lo
tanto existe una fuerte evidencia en la literatura de que el grupo de pacientes con Heterotaxia
visceral (HV), Atresia/Estenosis Pulmonar y Conexion andmala total de venas pulmonares tiene

una alta mortalidad a pesar de correccién quirtrgica’®.



Comparacion de la distribucidon normal o solitus de los 6rganos internos, inversa y los
isomerismos relacionados con Heterotaxia visceral (2 imagenes a la derecha)

Higado

Situs solitus Situs inversus Isomerismo derecho Isomerismo izquierdo
e Hete rotaxia _’

Conexion andmala Total de venas Pulmonares (Derecha) en contraste con la
conexiéon normal de venas pulmonares a atrio izquierdo (lzquierda)
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yugular yugular
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Valvula S
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Cuadro en el que se ilustra la atresia de la valvula pulmonar tipo septum integro
(Derecha)

con septum
interventricular
intacto

Valvula
atresica

WD:ventriculo derecho, PCA: persistencia de conducto arterioso.



ANTECEDENTES

En un estudio comparativo de resultados posquirdrgicos en reparacion de Conexion
Andmala Total de Venas Pulmonares (CATVP) con y sin Heterotaxia visceral (HV), Morales et al.
reportaron que la existencia de Heterotaxia visceral (HV) no es un factor de riesgo
estadisticamente significativo para mortalidad, sin embargo si es un factor de riesgo para
reintervencion por estenosis del retorno venoso pulmonar posterior al tratamiento quirtrgico?*.
Ademas se encontro la presencia de Estenosis/Atresia Pulmonar como un factor de riesgo para

muerteZ.

En 2009, Anagnoustopoulos, et al. reportaron una mejoria en los resultados de la cirugia
correctiva de cardiopatia de pacientes con Heterotaxia visceral (79% para isomerismo atrial
derecho, 94% para isomerismo atrial izquierdo), reconociendo como mayor riesgo de mortalidad

a los pacientes con Conexion andémata total de venas pulmonares (CATVP)"8,

En 2014, Sebastian et al. reportaron su serie de casos con una mortalidad del 60% en los
pacientes que se presentan con Heterotaxia visceral (HV), Atresia/Estenosis Pulmonar (A/EP) y

Conexion anémala total de venas pulmonares (CATVP).

De lo anterior se concluye que el grupo de pacientes con Heterotaxia visceral,
Estenosis/Atresia Pulmonar y Conexion andmala Total de Venas Pulmonares tiene una alta tasa

de mortalidad post-operatoria inmediata y en el seguimiento a 1 ano.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La patologia de Heterotaxia Visceral con obstruccion al flujo de pulmonar y Conexion
andémala total de venas pulmonares es reconocida en diversos los grupos de cirugia cardiaca

como una patologia de dificil tratamiento quirurgico, con alta mortalidad (Aproximadamente 60%).

El Hospital Infantil de México es un hospital de tercer nivel y centro de referencia nacional
de pacientes con cardiopatias, en donde a diario se realizan procedimientos cardiovasculares,
incluyendo gran proporcion de cirugias de reparacion o paliacion de cardiopatias complejas. Por
lo tanto, es importante realizar un estudio retrospectivo relacionado a la tasa de éxito en los
diversos grupos de pacientes en este caso en un grupo de alta mortalidad a nivel internacional
como lo es el grupo de pacientes con Heterotaxia visceral (HV), y Conexiéon anémala Total de
Venas Pulmonares (CATVP), y dentro de este grupo los pacientes que ademas tienen

Atresia/Estenosis pulmonar (A/EP).

¢, Cual es la Supervivencia en los pacientes con diagnéstico de Heterotaxia Visceral (HV),
Atresia/Estenosis Pulmonar (A/EP) y Conexién andmala Total de Venas Pulmonares post

operados de cirugia cardiaca en el Hospital Infantil de México Federico Gomez?

10



PREGUNTA DE INVESTIGACION

1. ¢,Cual es la Supervivencia en los pacientes con diagnostico de Heterotaxia Visceral (HV)
y Conexién anémala Total de Venas Pulmonares post operados de cirugia cardiaca en el Hospital

Infantil de México Federico Gémez?

2. ¢,Cual es la Supervivencia en los pacientes con diagndstico de Heterotaxia Visceral (HV),
Atresia/Estenosis Pulmonar (A/EP) y Conexion anomala Total de Venas Pulmonares post

operados de cirugia cardiaca en el Hospital Infantil de México Federico Gomez?

JUSTIFICACION

El grupo de pacientes con Heterotaxia Visceral, Conexion anémala total de venas
pulmonares y Atresia/Estenosis Pulmonar han sido reportados como un cohorte de pacientes con
una alta mortalidad posquirurgica, alta tasa de incidencia de obstruccion al retorno venoso
pulmonar que requiere reintervensién quiruargica. En el contexto de un centro nacional de atencion
a pacientes con Cardiopatia como es el Hospital Infantil de México Federico Gémez, con una
larga lista de espera quirurgica, con recursos humanos y materiales limitados, es importancia
estratégica, conocer los resultados de las intervenciones quirurgicas en estos pacientes con el

propésito de identificar qué estrategias pueden implementarse

En México no se ha realizado un estudio retrospectivos respecto a los resultados de las
intervenciones quirurgicas en los pacientes con Heterotaxia Visceral y Conexion anémala total de
venas pulmonares, especialmente en los que ademas tienen obstruccién al flujo pulmonar

(Atresia/Estenosis Pulmonar).
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OBJETIVOS

GENERAL

Analizar y describir el tratamiento y la mortalidad de los pacientes con Heterotaxia visceral y

Conexién anémala total de venas pulmonares.

ESPECIFICOS

-Describir y analizar los tipos de intervenciones quirdrgicas que se realizaron en los pacientes

con Heterotaxia visceral y Conexion anémala total de venas Pulmonares.

-Describir y analizar los tipos de intervenciones quirdrgicas que se realizaron en los pacientes
con Heterotaxia visceral y Conexiéon andomala total de venas Pulmonares ademas de obstruccién

al flujo pulmonar (Atresa/Estenosis Pulmonar).

- Describir la mortalidad de los pacientes que se intervinieron quirdargicamente con el diagnostico

de Heterotaxia visceral y Conexion andmala total de venas Pulmonares.

- Describir la mortalidad de los pacientes que se intervinieron quirdrgicamente con el diagnostico
de Heterotaxia visceral y Conexidon anémala total de venas Pulmonares ademas de obstruccion

al flujo pulmonar (Atresa/Estenosis Pulmonar).

12



METODOLOGIA

Realizamos un Estudio Descriptivo, Retrospectivo sobre la mortalidad en pacientes
posoperados de cirugia cardiaca con diagnésticos de Heterotaxia visceral, Conexion anémala
total de venas pulmonares y Atresia/Estenosis Pulmonar durante el periodo de marzo del 2013 a
marzo del 2014 en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.

Revisamos la base de datos de cirugias del servicio de cirugia cardiovascular del hospital

Infantil de México Federico Gémez entre los afios 1993-2013 clasificado por patologia de base

(Isomerismos derechos/Isomerismos izquierdos) y Conexién andémala total de venas pulmonares.

Realizamos analisis de supervivencia por el método de Kaplan-Meier

» Analisis de supervivencia para el grupo de Heterotaxia visceral y Conexidon anémala total

de venas pulmonares.

» Analisis de supervivencia estratificado para estenosis/atresia pulmonar en el contexto de

Heterotaxia Visceral y Conexion andmala total de venas pulmonares.

Los pacientes que se incluyeron en el estudio tuvieron como requisito tener expedientes
clinicos completos con datos como la edad, sexo, diagndstico prequirdrgico por medio de
ecocardiograma y/o Cateterismo cardiaco, registro del tipo de cirugia realizada, Seguimiento por

al menos 1 ano tras el evento quirurgico.
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CRITERIOS DE INCLUSION:

» Pacientes con Heterotaxia visceral variedades asplenia o Poliesplenia.
» Pacientes entre 1 dia de vida y 18 afos de edad.

» Pacientes con Conexion anémala total de venas pulmonares.

+ Pacientes intervenidos quirurgicamente.

+ Paciente que cuenten con expediente completo y con seguimiento de al menos 1 ano.
CRITERIOS DE EXCLUSION:

» Pacientes en los que no existié un adecuado seguimiento durante al menos 1 afio

ANALISIS ESTADISTICO

La informaciéon obtenida se analizé utilizando el programa SPSS para Windows (SPSS Inc
Chicago, IL, USA). Se realiz6 analisis de supervivencia para los pacientes intervenidos, y grafica

de Kaplan-Meier

VARIABLES E INSTRUMENTOS DE MEDICION
EDAD: Intervalo de tiempo desde el nacimiento del paciente y la fecha de ingreso
al hospital.
Escala: cualitativa ordinal
Unidad de Medida:
e RN 0-28 dias

e Lactantes 1 mes-2 afnos

14



e Preescolares 3 afios-5 afios 11 meses
e Escolares 6 afos a 12 anos

e Adolescentes 13 afios a 18 anos

DIAGNOSTICO: Patologia diagnosticada por medio de estudio ecocardiogréfico, cateterismo

cardiaco u otro método de imagen

Escala: Cualitativa nominal policotémica

TIPO DE CIRUGIA: Aquel que se indique al momento de realizar el procedimiento quirdrgico
Escala: Cualitativa nominal policotémica

SUPERVIVENCIA: Tiempo de supervivencia desde el evento quirdrgico en meses.

Escala: cuantitativa

RESULTADOS

Durante el periodo de 1993-2013, 20 pacientes con sindromes de heterotaxia y conexion
andémala total de venas pulmonares (n=20) fueron intervenidos quirdrgicamente, con una
mortalidad inmediata de 42% (n=9); entre el subgrupo de casos con muerte inmediata, 33% (n=3)
estuvieron relacionados a obstruccién al tracto de salida del ventriculo derecho (Atresia Pulmonar
— n= 2 - o estenosis Pulmonar - n=1 -). La mortalidad inmediata en el grupo de pacientes con
Heterotaxia Visceral, Conexién andmala Total de Venas Pulmonares y Atresia Pulmonar fue de

66%, con 100% de mortalidad a 2 afios de seguimiento.
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En el grupo de pacientes con Heterotaxia Visceral, Conexion andmala Total de Venas
Pulmonares y Estenosis Pulmonar la mortalidad inmediata fue de 25%. La mortalidad a mediano
y largo plazo (3-10 afos) fue de 100% para los grupo de Atresia pulmonar y estenosis pulmonar
y de 84% para el grupo de otras asociaciones (Doble via de salida, Transposicidn de grandes vasos,

Canal AV, Comunicacién interventricular, Conducto arterioso persistente).

Relacion de pacientes con Heterotaxia Visceral, Atresa/Estenosis Pulmonar y Conexion

andmala total de venas Pulmonares.

Paciente Edad en Cirugia Procedimiento Edad Muerte

Patologia asociada

Atresia Pulmonar 1 la8m Correccion CATVP +FBETM + la8m
Cierre PCA
2 2 Correccion CATVP +FBTM 5

Correccion CATVP +FETM+Plastia
de tronco de arteria pulmonar

|
CATV, Conexion anomala total de vena pulmonares; FBTM, Fistula de Blalock-Taussig Modificada; PCA,
Persistencia de Conducto Arterioso

16
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DISCUSION

Nuestro estudio muestra un seguimiento de 2 afios en un hospital de tercer nivel centro
de referencia a nivel nacional de cardiopatias congénitas, donde se atendieron en total 20

pacientes con sindromes de heterotaxia y conexidon andémala total de venas pulmonares,
reportando una mortalidad inmediata de 42% (n=9); entre el subgrupo de casos con muerte
inmediata, 33% (n=3) estuvieron relacionados a obstruccién al tracto de salida del ventriculo
derecho (Atresia Pulmonar — n= 2 - o estenosis Pulmonar - n=1 -). La mortalidad inmediata en el
grupo de pacientes con Heterotaxia Visceral, Conexidn anémala Total de Venas Pulmonares y

Atresia Pulmonar fue de 66%, con 100% de mortalidad a 2 afios de seguimiento.
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Esta tasa de mortalidad es mayor a la reportada en otros centros internacionales de
atencidn a la cardiopatia congénita con supervivencias a los 3 afios reportadas en alrededor de
60% en el grupo de mas alta mortalidad (Heterotaxia visceral, Atresia/Estenosis Pulmonar y
Conexion andmata total de Venas pulmonares)? > & 11,13,

Las razones para esta diferencia pueden deberse a la planeacién de la intervencion
terapéutica, técnica realizada, edad de la intervencién, seguimiento y tratamiento de
obstrucciones residuales al flujo de retorno venoso pulmonar (Reportada por Foerster, et al. hasta
en un 47%.-Con requerimiento de reintervencién-), Tiempo de bomba de circulacidn
extracorpdrea® 1213,

CONCLUSIONES

Este estudio muestra una mortalidad mas alta en el grupo de Cirugia Cardiovascular del
Hospital Infantil de México que la referida en la literatura internacional. Para mejorar la
supervivencia de los pacientes con Heterotaxia visceral, Conexiéon anémala total de venas
pulmonares es necesario implementar una metodologia del tratamiento de estos pacientes similar
a la que se lleva en los centros con mejor tasa de supervivencia en las que se da atencion a las
siguientes consideraciones?6 8 12

1. Mejorias en el manejo anestésico de los pacientes con fisiologia univentricular® '2,

2. Mejorias en el manejo intensivo pre y posoperatorio de los pacientes con fisiologia
univentricular® ® 12,

3. Actualizacién de las técnicas de reparacion de la conexidon anémala total de venas
pulmonares’. A este respecto se ha abogado por variaciones de la técnica de
correccion con la llamada técnica sin sutura (“Sutureless”) que esta indicada en
los pacientes con alto riego de reestenosis al retorno venoso pulmonar, entre éstos
destaca la poblacion de pacientes con Conexién andmala total de venas
pulmonares y Heterotaxia Visceral'.

4. Mayor vigilancia y menor umbral de intervencién para la atencién de la estenosis

de venas pulmonares recurrente?.
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

2014

2015

ACTIVIDAD

Sep | Oct

Nov

Dic

Ene

Feb

Mar

Abr

Mayo

Jun | Jul

Ago

Sep

Oct

Nov

Seleccion y entrega de tema

de tesis. Disefio del proyecto

Revision de la literatura

Realizacién del marco teodrico,

planteamiento del problema

Disefio de hipotesis,
variables, criterios de

inclusioén, exclusion

Entrega de avances de tesis

(Ensefanza)

Seleccion de poblacion y

muestra

Elaboracion de instrumentos

de recoleccion de datos

Aplicacién de instrumentos de
recoleccion (realizar base de

datos)

Andlisis y procesamiento de

los resultados

Elaboracion de resultados,

graficas, tablas, etc.

Elaboracién del reporte final

(conclusiones, discusion)
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LIMITACION DEL ESTUDIO

Las limitaciones del estudio fueron la poca poblacién de pacientes en relacion a una cardiopatia

que es poco frecuente y la heterogenicidad de la heterotaxia visceral con diversas combinaciones

de complejidad en la cardiopatia congénita.
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