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1. ANTECEDENTES

1.1 DEFINICION

La atresia pulmonar con septum integro es una cardiopatia congénita cianégena
con flujo pulmonar disminuido y cardiomegalia donde el corazén presenta una
Unica salida (la aorta), existe una obstruccion completa en la conexién del
ventriculo derecho con la arteria pulmonar sin que exista defecto del tabique
interventricular  (ausencia de  conexidbn  ventriculo-arterial  derecha),
consecuentemente el ventriculo derecho no se desarrolla dptimamente (hipoplasia
ventricular derecha); y por lo tanto, se considera una de las de mas dificil manejo y
de peor pronoéstico.

La atresia se puede encontrar a nivel valvular, infundibular o mixta.

Se conoce desde 1783, descrito por John Hunter, al describir un corazén con
atresia pulmonar con ventriculo derecho hipertréfico é hipoplasico; pero su

descripcién detallada fue por Thomas Peacock en 1858.

1.2 EPIDEMIOLOGIA

Representa entre el 0.7-3% del total de las cardiopatias congénitas
aproximadamente, y se han descrito casos de tipo familiar, aunque no se conoce
predisposicién genética. Se comenta que hay un ligero predominio del sexo
masculino; generalmente, son pacientes que nacen a término. Dependiendo de las
series, su incidencia es de 4-8/100.000.
Sin tratamiento temprano, la mayoria de estos pacientes mueren en las primeras
semanas de vida por el cierre del conducto arterioso.
Los principales factores que influyen en el pronéstico aumentando el riesgo de
estos pacientes son:

- Hipoplasia de la valvula tricuspide y del ventriculo derecho

- Circulacion coronaria dependiente del ventriculo derecho

- Peso y edad del primer procedimiento quirtrgico



1.3 CLASIFICACION
Existen dos tipos de clasificaciones:
1. Clasificacion de Greenwold: Se divide de acuerdo al tamafo del ventriculo
derecho:
& Tipo |: Ventriculo derecho hipoplasico con paredes gruesas y diminuta
capacidad volumétrica. Se asocia con orificio tricuspideo hipoplasico (82%)
& Tipo Il. Ventriculo derecho con tamafio normal o grande (18% y mejor

prondstico)

2 Clasificacion de Bull: De acuerdo a las porciones de ventriculo derecho con
las que cuenta
e Tripartito: camara de entrada, la porcion trabeculada y la camara de salida
o porcién infundibular
e Bipartito: cAmara de entrada y la porcion infundibular
e Unipartita: solamente la camara de entrada
El tipo | correlaciona con un ventriculo derecho uni o bipartito y el tipo |l con un

ventriculo derecho tripartita

1.4 FISIOPATOLOGIA

Hay cambios anatémicos y funcionales severos en el lado derecho del corazon,
con un grado variable de hipoplasia del ventriculo derecho que esta asociada a
displasia de la valvula tricispide y a conexiones sinusoidales entre el ventriculo
derecho y las arterias coronarias.

La embriologia de este defecto cardiaco, en realidad, es desconocida. Parece ser
que la malformacion central es la completa obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho que se ha desarrollado en la época fetal tardia con las
anormalidades en el desarrollo del ventriculo derecho y de las arterias coronarias

como un evento secundario.



El defecto asociado mas caracteristico es la displasia de la valvula tricuspide, que
vendra marcada en su mayor parte por el grado de desarrollo del ventriculo
derecho.

Es una cardiopatia que es ductus y foramen oval/comunicacion interatrial
dependiente; entre mayor sea el ductus hay mayor posibilidad de que se
desarrolle mejor el tronco, las ramas y el lecho arterial pulmonar.

Como consecuencia de la imperforacion de la vélvula pulmonar, se deben
establecer cortocircuitos a distintos niveles para conseguir la oxigenacién, al
menos parcial, de la sangre venosa y la fuga de sangre venosa al circuito arterial
sistémico.

La persistencia de ductus arterioso permitira que parte de la sangre pase al tronco
pulmonar y se oxigene, ‘por lo que en caso de cierre del ductus el paciente
falleceria.

La sangre venosa a través de las cavas drena en la auricula derecha; de ahi pasa
al ventriculo derecho, que se encuentra con una valvula pulmonar atrésica o
ausente, por lo que en caso de tener insuficiencia tricuspidea, vuelve a la auricula
derecha para dirigirse a la auricula izquierda a través del foramen
oval/comunicacion interauricular, y de ahi pasa al ventriculo izquierdo para salir a
la circulacion sistémica a través de la aorta con la consecuente desaturacion
sistémica.

En aquellos pacientes que no cuentan con insuficiencia tricuspidea importante la
presion dentro del ventriculo derecho es tan elevada que sobrepasa la presion
sistémica, y requiere encontrar una via de escape por lo que se establecen
conexiones entre la circulacién venosa cardiaca y las arterias coronarias; por
medio de fistulas coronarias, lo que condiciona la presencia de sangre desaturada
a la coronaria derecha o la descendente anterior. Estas conexiones pueden llevar
a un descenso de la presion de perfusion de las arterias coronarias y conducir a la
isquemia miocardica al momento de descomprimir el ventriculo derecho por via
quirdrgica o intervencionista por lo que puede contraindicar el tratamiento al contar

con una circulacion coronaria ventriculo derecho dependiente.



1.5 CUADRO CLINICO

1.5.1 Signos y sintomas

Generalmente son pacientes recién nacidos a término de peso normal, donde el
cuadro clinico aparece y la magnitud de las manifestaciones dependera de las
caracteristicas del conducto arterioso y la comunicacion interauricular.

El neonato se encuentra en malas condiciones generales, hipoactivo, con
taquipnea y cianosis generalizada que incrementa gradualmente debido al cierre
del conducto arterioso; a la palpacion los pulsos son normales y/o hiperdinamicos,
puede haber frémito en la region paraxifoidea inferior izquierda (tipo ).

En caso de que la comunicacion interauricular sea restrictiva tendremos datos de
congestion venosa sistémica como hepatomegalia y bajo gasto sistémico por la
falta de gasto cardiaco a las cavidades izquierdas que simulan deshidratacion y
pulsos disminuidos y filiformes con hipotension marcada que no responde a
administracion de volumen.

A la auscultacion el segundo ruido es Unico, aumentado de intensidad y puede
encontrarse un clic protosistolico de eyeccion adrtica. Pueden o no presentar un
soplo pansistélico audible en el borde esternal inferior debido a la insuficiencia
tricuspidea; si ésta es severa, el soplo sera continuo y se podra oir también un
retumbo diastélico. En el tipo | puede no auscultarse soplo, mientras que en el tipo
[l es muy caracteristico hallar un soplo intenso de regurgitacion tricuspidea. La
intensidad del soplo continuo del conducto arterioso dependera de si se encuentra
permeable o en vias de cierre. Pueden presentar soplos continuos originados en
colaterales que se pueden encontrar en el dorso, predominantemente en el
hemitorax derecho y con mayor frecuencia en la region axilar derecha.

En la gasometria habra hipoxemia, hipocarbia y, en situaciones de bajo gasto,

acidosis metabdlica, que indicara dafio tisular.



1.5.2. Electrocardiograma
Ritmo sinusal
Eje desviado a la derecha (alrededor de los +30° a +90°)
Trastornos de repolarizacion
Ondas P altas en DIl (debido a crecimiento de la auricula derecha)
Alteraciones del ST por isquemia subendocardica
- Tipo I: crecimiento del VI o fuerzas ventriculares izquierdas dominantes
- Tipo Il: crecimiento importante del ventriculo derecho, con fuerzas
ventriculares izquierdas notorias, puede haber crecimiento del ventriculo

izquierdo.

1.5.3. Rayos X
Hipoflujo pulmonar, con excavacion del arco de la pulmonar.
- Tipo I: hay levantamiento del apex por hipertrofia del ventriculo derecho, sin
haber cardiomegalia
- Tipo II: cardiomegalia importante a expensas de la auricula derecha; con

arco aortico izquierdo.

1.5.4. Ecocardiograma

En la actualidad puede realizarse el diagnostico prenatal gracias a la
ecocardiografia fetal. En la vida posnatal, el estudio ecocardiografico es la base
para el diagnéstico, clasificacion, abordaje y pronéstico de la cardiopatia.

Se valoran las caracteristicas de la auricula derecha, su tamaro y las
caracteristicas del tabique interauricular, el tamario del foramen oval/comunicacion
interauricular, la funcionalidad de la valvula tricispide y su grado de insuficiencia,
si hay o no patologia de tipo Ebstein asociada y se trata de estimar la presioén del
ventriculo derecho.

Se calcula el valor Z del diametro de la valvula tricispide; el cual ha sido
normalizado con base en la superficie corporal; que se ha demostrado que tiene
una alta correlacién con el tamafio del ventriculo derecho. Cuando hay un

ventriculo pequefio, se analizan las caracteristicas y porciones del ventriculo



derecho. También se buscan alteraciones coronarias que pudieran contraindicar la

correccion biventricular.

1.5.5 Angiografia

Segun Freedom, todo neonato con atresia pulmonar con septum integro debera
realizarle un cateterismo cardiaco; hay otras corrientes que no lo aceptan por el
elevado riesgo de deterioro que padecen estos pacientes. En caso de hacerse el
estudio debe de ser con el paciente estable con tratamiento médico, incluyendo
prostaglandinas.

La via de abordaje debe ser por puncioén de la vena y arteria femoral, para lograr
explorar el ventriculo derecho, sondear las cavidades izquierdas; se deberan
tomar presiones en las diferentes cavidades, donde la mas importante es la del
ventriculo derecho y se debera valorar si el defecto del tabique interauricular es
restrictivo.

Se debe de llevar a cabo una ventriculografia para valorar la morfologia del
ventriculo derecho, el grado de insuficiencia tricuspidea y descartar la presencia
de conexiones ventriculo-coronarias o circulacion coronaria ventriculo derecho
dependiente; también una aortografia para el estudio de ambas coronarias y en

busca del ductus arterioso para establecer la anatomia de las ramas pulmonares.
1.6 TRATAMIENTO INICIAL

El tratamiento de los pacientes con atresia pulmonar y septum interventricular
integro es todavia hoy dia dificil, debido a la amplia variedad morfolégica en el
grado de desarrollo del ventriculo derecho y a las anomalias en la circulacion
coronaria. Lo que busca el tratamiento es separar las circulaciones sistémica y
pulmonar sin provocar disminucion del gasto cardiaco ni aumento en la presion
venosa central. (2)

Los pacientes que cuentan con un ventriculo derecho mejor desarrollado y sin
circulacién coronaria dependiente del ventriculo derecho son los mejores

candidatos a una apertura de la valvula pulmonar que permitira el crecimiento y



desarrollo del ventriculo derecho y, por tanto, una correccion biventricular
posteriormente.

En aquellos pacientes que no cumplen estas condiciones, el tratamiento inicial se
considera paliativo, tratando de mantener segura la circulacion pulmonar y la
permeabilidad de la comunicacion interauricular, para posteriormente realizar una
derivacion cardiopulmonar o Cirugia de Fontan, el cual en México tiene una

elevada morbilidad y mortalidad.

1.6.1 TRATAMIENTO QUIRURGICO

Inicialmente la cirugia era el Unico método utilizado para la valvulotomia o
ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho asociada o no a la creacion
de una fistula sistémico-pulmonar.

Lo que busca es mejorar el flujo anterogrado, facilitar el crecimiento del ventriculo
derecho y disminuir la presion suprasistémica del mismo. Entre los procedimientos
quirdrgicos en el manejo inicial que se realizan estan:

- Valvulotomia pulmonar quirtirgica: Consiste en la ampliacion del orificio
pulmonar a través del infundibulo (Brock) o de la arteria pulmonar
(mediante la oclusién de cavas). Son procedimientos sin circulacion
extracorpérea, que consiguen incidir (valvulotomia) o extirpar
(valvulectomia) la valvula pulmonar; en el INP en cambio, este
procedimiento si se realiza con bomba extracorpérea. No se manipulan el
ductus ni la comunicaciéon interauricular que sirven de rescate si el
procedimiento no resulta eficaz. Aunque se amplia el diametro de la valvula,
no se actlia sobre el infundibulo.

. Parche transanular: se usa circulacién extracorpérea, se amplia la arteria, el
anillo y el infundibulo para cubrirlos con un parche. Al hacer esto, se
incrementa el diametro del infundibulo, se disminuye la poscarga y se
promueve el crecimiento del ventriculo derecho.

- Fistula sistémico pulmonar:. Se trata de una fistula de Blalock-Taussig
modificada (con tubo de goretex); se puede hacer por toracotomia lateral

izquierda o esternotomia (8). Se hace una anastomosis de la arteria



subclavia (rama de la aorta) con la arteria pulmonar. Realizada por primera
vez en 1944. En ocasiones es necesario el uso de la circulacion
extracorporea.
Dentro de las complicaciones que se han descrito se encuentra la trombosis,
hemorragia, hiperfuncién de la fistula o estenosis de la misma.
En una revision de pacientes a los que se les habia realizado fistula de Blalock-
Taussig se encontré que el lactato > 3 mmol/L fue la variable posquirtrgica
independiente con mejor indice de prediccion de mortalidad, mostr6 20 % de
probabilidad de supervivencia en los pacientes postoperados con lactato > 3

mmol/L, comparado con 73 % en los pacientes con valores < 3 mmol/L. (8).

Figura 1. A) Fistula sistémico-pulmonar. B) Valvulotomia pulmonar percutanea. C)

Parche transanular. D) Valvulotomia transpulmonar.

1.6.2 TRATAMIENTO INTERVENCIONISTA

Actualmente, contamos con opciones como el intervencionismo donde se busca
restablecer la continuidad del tracto de salida del ventriculo derecho, y con ello
preparar al lecho vascular pulmonar para la correccion quirirgica total,
incorporando la funcién de ambos ventriculos a la circulacion. El principal objetivo

es intentar la descompresion del VD y promover su crecimiento, asegurando un
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buen flujo pulmonar; para ello, es necesaria una adecuada valoracién anatémica y
hemodinamica desde las primeras semanas de vida.

En 1991 se publicaron los primeros casos de valvulotomia pulmonar percutanea
como alternativa a la cirugia en pacientes con atresia pulmonar.

Algunos métodos que han sido utilizados son:

- La valvulotomia pulmonar transventricular y la realizacién de una fistula
sistémico-pulmonar.

- La valvulotomia pulmonar percutdnea, con técnicas diversas como la
perforacion mecanica (con laser o radiofrecuencia), seguida de la
ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho mediante
valvuloplastia, e incluso el implante de un stent. Los resultados han sido
prometedores y es el mas habitual.

- Colocacién de un stent en el conducto arterioso y septostomia atrial en los
casos que solo podemos ofrecer correccion paliativa y que eventualmente
necesitaran cirugia Glenn y Fontan.

La valvulotomia pulmonar percutdanea en pacientes con atresia pulmonar y septo
interventricular integro permite el desarrollo del ventriculo derecho y la posibilidad
de una hemodinamica biventricular.

La valvulotomia percutanea constituye hoy dia una alternativa valida a la cirugia.
Mediante el uso de catéteres de ablacion con radiofrecuencia disponibles
actualmente en el mercado para el tratamiento de las arritmias puede ser llevada a
cabo la perforacién valvular de forma segura y eficaz. Aunque todavia las series
publicadas son escasas, la valvulotomia percutanea parece ser una adecuada
alternativa a la cirugia en pacientes con atresia pulmonar y septo interventricular
integro debidamente seleccionados.

El indice de McGoon se calcula como el diametro de la rama derecha de la arteria
pulmonar + diametro de la rama izquierda de la arteria pulmonar/diametro de la
aorta descendente a nivel del diafragma. En una revisién de pacientes con atresia
pulmonar con septum interventricular integro, se infiri6 que los pacientes con

indice de McGoon menor de 0.70, con o sin dependencia de circulacién coronaria,
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estan excluidos del tratamiento intervencionista. Actualmente, esto ya no se usa
como criterio y se encuentra en desuso, y actualmente se usan valores Z.
El restablecimiento de la continuidad ventriculo derecho-arteria pulmonar mediante
diversas técnicas de cardiologia intervencionista, es una alternativa viable para el
tratamiento inicial de la atresia pulmonar con septum interventricular integro en
pacientes con las siguientes caracteristicas:

- Recién nacidos o lactantes de menos de seis meses de edad.

- Presencia de VD fripartita.

- Atresia pulmonar tipo membrana.

- Sin dependencia de la circulacion coronaria del ventriculo derecho.
Algunas complicaciones que se han visto, por el uso de éstas técnicas son:

perforacién del ventriculo derecho y taponamiento cardiaco

1.7 COMPLICACIONES

Principalmente, los pacientes presentan: crisis de hipoxia, edema cerebral y
abscesos cerebrales.
En pacientes con esta enfermedad se puede demostrar una amplia variedad de

anormalidades, pasando por la isquemia, fibrosis, infarto y ruptura del miocardio.

1.8 PRONOSTICO

Es conocido, que entre mas temprano se restablezca la continuidad ventriculo
derecho-arteria pulmonar, el pronoéstico es mucho mejor, siendo la edad adecuada
antes de los siete meses.

El grado de hipoplasia del ventriculo derecho y las anomalias de la circulacion
coronaria son los principales determinantes del tratamiento y del prondstico.

Un ventriculo derecho correctamente formado (tripartito), con un valor Z score
normal de la valvula tricuspide, puede soportar una fisiologia biventricular. Por el
contrario, ventriculos pequefios (uni o bipartitos), con valores Z de la valvula

tricuspide muy reducidos (menores de —4) o con circulacién coronaria dependiente
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del ventriculo derecho se orientan hacia fisiologia univentricular o incluso al
trasplante en casos de alto riesgo.
La supervivencia global a 5 afios de los pacientes con atresia pulmonar con septo
interventricular integro se sitta en torno al 60-80%(6-7).
En general, se consideran criterios de mayor mortalidad:

- Anillo tricuspideo pequefio (z score < - 3)

- Presencia de circulacion coronaria dependiente del ventriculo derecho

- Bajo peso al nacer

- Tipo de intervencion quirGrgica inicial (5)

- La dilatacién del ventriculo derecho (6).

Z Score

A BSA (%) B BSA ()
Figura 2. Nomograma del anillo tricuspideo segiin sexo. BSA: superficie corporal

2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En México, con base en la informacion de la base de datos del Instituto
Nacional de Estadistica y Geografia, durante 2007 las cardiopatias congénitas
constituyeron la primera causa directa de muerte en los nifios menores de un
afio, con una tasa de 2.6 por cada 100,000 nifios de ese grupo de edad; de
estas aproximadamente del 1 al 3% son del tipo atresia pulmonar con septum
interventricular integro, la cual es una de las cardiopatias con mayor mortalidad

cuando no es identificada y tratada a tiempo; es importante conocer el manejo
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inicial y las complicaciones de los mismos y saber reconocer cual es el mejor

manejo para cada paciente y el manejo de sus complicaciones.

3. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cuadles son las complicaciones mas frecuentes de los pacientes con atresia
pulmonar con septum interventricular integro manejados con intervencionismo

o cirugia abierta y su evolucién a un ano del procedimiento?

4. JUSTIFICACION

Se revisaran los expedientes de nifios tratados en el INP con atresia pulmonar
con septum interventricular integro, para verificar las caracteristicas de cada
paciente y el manejo usado en cada uno de ellos, asi como, el tiempo de
ventilacion mecanica que necesitaron, el uso de inotrépicos, las
complicaciones que presentaron y asi poder determinar cual es el mejor
manejo que se deberia de adoptar para estos pacientes, que conlleve un mejor
resultado a corto y largo plazo (1 afo) y disminucidon en los gastos

hospitalarios.

5. OBJETIVOS

5.1 OBJETIVO GENERAL

Conocer las principales caracteristicas del manejo inicial de los nifios con atresia

pulmonar con septum interventricular integro manejados en el Instituto Nacional de

Pediatria

5.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Reportar los criterios clinicos que tiene que presentar un paciente con atresia

pulmonar con septum interventricular integro para un mejor éxito en el manejo

inicial
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Describir el mejor método de seguimiento para cada una de las técnicas al afio de
su intervencion

Conocer las principales complicaciones del manejo inicial de los nifios con atresia
pulmonar con septum interventricular integro manejados en el Instituto Nacional de

Pediatria

5.3 OBJETIVOS SECUNDARIOS
Conocer la epidemiologia, morbilidad y mortalidad de esta patologia dentro del
Instituto Nacional de Pediatria
Describir la técnica de manejo inicial mas econdmica, considerando los dias de
ventilacién mecanica y el tiempo intrahospitalario que requiere cada una de ellas.

Conocer cual es la causa de defuncién mas comun en estos pacientes.

6. MATERIAL Y METODOS

6.1 TIPO DE ESTUDIO

Observacional, retrospectivo y longitudinal

6.2 POBLACION DE ESTUDIO
Expedientes de pacientes con diagnéstico de Atresia pulmonar con septum
interventricular integro manejados inicialmente en el Instituto Nacional de Pediatria
de Enero del 2005 a Diciembre del 2017

6.3 MUESTRA
Por conveniencia expedientes de pacientes atendidos por atresia pulmonar con
septum interventricular integro de enero del 2005 a diciembre del 2017

6.4 CRITERIOS DE INCLUSION
Expedientes de pacientes con atresia pulmonar con septum interventricular integro
atendidos de forma inicial en el INP de enero del 2005 a diciembre del 2017, de

ambos sexos, desde los 0 dias hasta los 2 afios de vida.
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6.5 CRITERIOS DE EXCLUSION
Expedientes de pacientes con atresia pulmonar con CIV y/o algun otro tipo de
cardiopatia congénita
Expedientes de pacientes con atresia pulmonar con septum interventricular integro
a los cuales no se les realizé6 manejo con intervencionismo o cirugia abierta
Expedientes de pacientes con atresia pulmonar con septum interventricular integro
con realizacion de manejo inicial que no acudieron a seguimiento al afo del

procedimiento

6.7 VARIABLES
NOMBRE DE LA | DEFINICION TIPO DE | DEFINICION DE
VARIABLE CONCEPTUAL VARIABLE LA VARIABLE
Edad al Ingreso|Tiempo de vida Cuantitativa 1,2,3,4,5,6,7,8,9,1
(dias) desde el | Discreta 0 o mas
nacimiento hasta
el ingreso al
hospital
Sexo El sexo genital del | Cualitativa Femenino (1)
paciente Nominal Masculino (2)
Estado nutricional | Condicién del | Cualitativa Ordinal | Eutréfico (1)
organismo que Desnutricion leve
resulta de la (valor z menor a -
relacion entre las 1 y mayor o igual
necesidades a-2)(2)
nutritivas Desnutricion
individuales y la moderada (valor z
ingestion, menor a 2 y mayor
absorcion y oigual a-3) (3)
utilizacion de los Desnutricion
nutrientes severa (valor z
contenidos en los menor a -3) (4)
alimentos.
Edad al | Dias cumplidos al | Cuantitativa 12,3456,789 0
procedimiento momento del | Discreta mas
(dias) procedimiento
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Tipo de | El primer | Cualitativa Fistula de blalock-
procedimiento procedimiento por | Nominal taussig (1)
realizado cateterismo o por Septostomia con
cirugia abierta que stent por
se le realiza. cateterismo (2)
Valvulotomia
pulmonar
percutanea por
radiofrecuencia (3)
Dias de | El nimero de dias | Cuantitativa 1,2,3,4,5,6,7,8,91
ventilacion que el paciente | Discreta 0 o mas dias
mecanica permanece  con
ventilacion
mecanica
posterior al
procedimiento,
Necesidad de|Se usa como | Cualitativa Si (1)
inotrépicos en el | factor pronéstico Nominal No (2)
tiempo
postquirargico
Numero de |La cantidad de | Cuantitativa 1,2, 3 0 mas
inotropicos usados | inotrépicos  que | Discreta
necesité el
paciente en el
postquirurgico
Dias de | El numero de dias | Cuantitativa 1,2,3,4,56,7,8,9, 0
requerimiento de |que requiri6 el | Discreta mas dias
inotrépicos paciente
inotropicos en el
tiempo
postquirurgico
Dias de Estancia|Los dias que el | Cuantitativa 1,2,3,4,56,789 o
Intrahospitalaria paciente se | Discreta mas dias
mantuvo
hospitalizado por
el procedimiento
Presencia de | Si ocurrié oclusion | Cualitativa Si (1)
complicaciones del stent o de la | Nominal No (2)
fistula de blalock-
taussig durante el
curso de su

17




evolucidon

Defuncion En caso de | Cualitativa Si (1)
defuncion del | Nominal No (2)
paciente, en que
momento posterior
al  procedimiento
quirdrgico ocurrio.

Edad al momento | Edad en la que el | Cuantitativa 1,2,3,4,56,7,89 o
de la defuncién | paciente murié Discreta mas meses
(meses)
Causa de la| Circunstancia que | Cualitativa Choque
defuncién provoca la | Nominal cardiogénico (1)
defuncion del Choque séptico o
paciente sepsis (2)
Otros (3)

6.8 METODO DE RECOLECCION DE INFORMACION
Se recabara informacioén del expediente clinico, a cerca de la edad al diagnostico,
el procedimiento realizado y la evolucion del mismo.
Las caracteristicas ecocardiograficas del corazén de cada paciente se recabaran
del reporte de ecocardiograma que se deberd de encontrar en el expediente
clinico, de donde se obtendra el tamafio del ventriculo derecho, el z-Score de la
valvula tricuspide.
Se evaluara la hoja postquirirgica de cada paciente obtenidas del expediente
clinico.

6.9 ETICA

De acuerdo al reglamento de la Ley general de Salud en materia de investigacion
para la salud en el titulo segundo de los aspectos éticos de la investigacion en
seres humanos el estudio se considera Investigacion sin riesgo ya que es un
estudio descriptivo sin intervencion sélo la revisién de los expedientes clinicos.

No hay beneficios para los participantes. Los datos de los pacientes incluyendo
nombres y ndmeros de los expedientes seran guardados por el autor y el tutor y
codificados para guardar la confidencialidad.
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6.10 ANALISIS ESTADISTICO
Se hara un andlisis descriptivo de las variables del estudio; y se llenara una base
de datos en hoja de calculo de Excel la cual se exportara al programa SPSS
version 21.

Se presentaran resultados en graficos y en tablas.

7. RESULTADOS

Con el fin de lograr los objetivos planteados al inicio de esta tesis, se vacid la
informacion obtenida de los expedientes y se importé a una base de datos de
Excel que posteriormente se pasé al programa SPSS; en donde se sacaron
graficas y tablas de frecuencia de las variables hominales y ordinales y se sacaron
tablas y graficas de media y mediana de las variables de escala. A continuacion se
expondra el resultado de cada una de las variables planteadas al inicio de esta
tesis.

En total, se analizaron un total de 35 expedientes, de pacientes con diagndstico de
Atresia pulmonar con septum integro, que fueron atendidos en el periodo de enero
del 2005 a Diciembre del 2017 en el Instituto Nacional de Pediatria; de éste total
de expedientes, se eliminaron aquellos a los que no se les logré realizar ningun
evento quirurgico ni intervencionista, ya sea por abandono del tratamiento, o por
defuncién del paciente previo al procedimiento; también se eliminaron aquellos a
los que no se les realiz6 el procedimiento dentro del Instituto Nacional de Pediatria
y también aquellos a los que no fue posible encontrar informacién acerca del
procedimiento realizado en el expediente;, al final, quedaron un total de 22
pacientes, de los cuales se expondran los resultados a continuacion.

En cuanto a las variables de escala (edad al ingreso, edad al procedimiento, dias
de ventilacion mecanica, dias de estancia intrahospitalaria y edad al momento de
la defuncién) todas las edades, a excepcidn de la edad al momento de la
defuncién (se midid6 en meses cumplidos), se midieron en numero de dias de vida

extrauterina. Se ird mostrando el resultado de variable por variable:
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Edad al Ingreso y Edad al procedimiento.

Como podemos ver en la tabla 1, la edad promedio de ingreso al Instituto Nacional
de Pediatria fue a los 25.5 dias de estancia intrahospitalaria, con una mediana de
9 dias en 22 pacientes totales; la edad en dias al momento del procedimiento tiene
una media de 32.6 dias y una mediana de 14 dias, lo que nos lleva a pensar que

hay un retraso en la realizacion del procedimiento de aproximadamente 7 dias.

Estadisticos

Edad al Edad al
Ingreso Procedimiento
Vialidos 22 22
N Perdidos 0 0
Media 2550 32.68
Mediana 9.00 14.00

Tabla 1. Edad al iIngreso y Edad a la fecha del procedimiento
Sexo:

Se evalué el sexo de los 22 expedientes revisados y del total, el 63.6% fueron del

sexo femenino y el 36.4% fueron sexo masculino. Esto se ejemplifica en el Grafico
1.

Sexo del Paciente

EFemenino
Haseulo

Gréfica 1. Sexo de los pacientes
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Estado Nutricional:

El estado nutricional del paciente es un punto importante a evaluar, se refiere en la
literatura que la mayoria de los pacientes se encuentran en un estado eutrofico,
pero el encontrarse en desnutricion puede llevar a una evolucion desfavorable. En
nuestros pacientes, se demostré que el 59.1% se encontraba eutrdfico, 31.8 %
con desnutricién leve, 9.1% con desnutricion moderada y no hubo pacientes con

desnutricién grave.

Estado Nutricional

Hearotieo
HlLeve
Littoderads

Grafico 2. Estado Nutricional de los paciehtes al momento del procedimiento inicial

Tipo de procedimiento realizado:

En cuanto al procedimiento realizado, de los 22 pacientes que se revisaron los
expedientes, se encontraron sélo 3 procedimientos diferentes, uno quirargico que
se trata de la fistula de BIanck—Ta'ussig y 2 por intervencionismo (septostomia con
colocacion de stent y la valvulotomia pulmonar percutanea por radiofrecuencia).

Como podemos ver en la tabla 2, la fistula de Blalock Taussig fue el procedimiento
mas realizado con un total de 68.2% (15 pacientes de 22), en segundo lugar se

encuentra la septostomia con colocacién de stent lo que corresponde a un 27.3%
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(6 pacientes de 22) y la valvulotomia percutanea sélo se present6 en un 4.5% (1

paciente de 22). (Grafico 1)

Frecuencia Porcentaje
Fistula de Blalock-Taussig 15 68.2
Septostomia 6 27.3
Validos
Valvulotomia percutanea 1 4.5
Total 22 100.0

Tabla 2. El tipo de procedimiento empleado

ipo de Procedimiento

Bl Fistula de Blalack-Taussig
Septostomis
‘Yalvulotonsis P cutanes

Grafico 1. Tipo de procedimiento realizado

Dias de ventilacién mecanica:

Los dias de ventilacién mecanica son importantes ya que son factores de riesgo
para presentar mas complicaciones, para analizar este punto se separé por

procedimiento realizado.
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En el caso de la Fistula de Blalock- Taussig, los pacientes presentaron una media
de 12.29 dias y una mediana de 7.5 dias de ventilacion mecanica vs la
septostomia que tuvo una media de 0.6 dias, con una mediana de 1 dia de
ventilacion mecanica (Tabla 3). En la valvulotomia percutanea, el Unico paciente
que entré en las estadisticas, tuvo 3 dias de ventilacién mecanica.

Hay un valor perdido en ambos procedimientos ya que en el expediente no se
especificaba cuantos dias de ventilacibn mecanica presentdé en ambos

procedimientos.

Estadisticos

Dias de Ventilacion Mecanica

Validos 14
N
Perdidos 1
Fistula de Blalock-Taussig
Media 12.29
Mediana 7.50
Validos ) 5
Septostomia y Colocacién de Perdidos 1
Stent Media .60
Mediana 1.00
Vaélidos 1
Perdidos 0
Valvulotomia percutanea
Media 3.00
Mediana 3.00

Tabla 3. Dias de Ventilacion Mecanica

Necesidad de Inotropicos en el tiempo postquirurgico:

En la mayoria de los procedimientos, salieron a recuperacion con inotropicos y
esto también dependi6 del evento realizado.

De acuerdo a los pacientes que se les realizo Fistula de Blalock Taussig, el 93.3%
necesitd de inotropicos en el tiempo postquirirgico y sélo 1 paciente, que
corresponde al 6.7% no lo necesitd (Tabla 4).
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Frecuencia | Porcentaje
Si 14 93.3
Validos No 1 6.7
Total 15 100.0

Tabla 4. Necesidad de inotrépicos en pacientes con Fistula de Blalock-Taussig

En cuanto a los pacientes que se manejaron con septostomia y colocacion de
Stent; de los 6 pacientes intervenidos, 4 de ellos si lo necesitaron que corresponde
a un 66.7% y 2 de ellos no lo necesitaron lo que corresponde a un 33.3% (Tabla
5).

Frecuencia | Porcentaje
Si 4 66.7
Vélidos No 2 33.3
Total 6 100.0

Tabla 5. Necesidad de inotrépicos en pacientes con Septostomia

Al unico paciente que se le realiz6 valvulotomia pulmonar percutanea por

radiofrecuencia, también requiri6 de uso de inotrépicos en el tiempo

postquirargico.

Numero de inotrépicos usados:

En cuanto al nimero de inotropicos usados después del procedimiento, se
compararon en cada procedimiento y en la Tabla 6 podemos corroborar que en la
Fistula de Blalock-Taussig se usaron 2 inotropicos en el 60% de los pacientes y en
la septostomia en el 16.7%; en la valvulotomia, donde sélo fue un paciente si se

us6 un inotrdpico en el postquirtrgico.

Numero de inotrépicos usados
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Tipo de Procedimiento Frecuencia [ Porcentaje | Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
0 1 6.7 7.7 7.7
Fistula de Blalock- )
. Vélidos 1 3 20.0 231 30.8
Taussig
2 9 60.0 69.2 100.0




Total
Total
0
Septostomia 1
. / Validos
Colocacion de Stent 2
Total
Valvulotomia
) Validos 2
percutanea

13
15

= O = W N

86.7

100.0
333
50.0
16.7

100.0

100.0

100.0

33.3
50.0
16.7
100.0
100.0

33.3
83.3
100.0

100.0

Tabla 6. Numero de inotrépicos usados

Dias de uso de Inotrépico:

Buscamos también las diferencias entre el tiempo de uso de inotrépicos en el

tiempo postquirtirgico, como podemos ver en la tabla 7, la media en dias de uso

de inotropicos en la fistula de Blalock-Taussig fue de 8.5 dias, con un rango

minimo de 0 dias y un maximo de 26 dias. En cambio, los pacientes que

recibieron Septostomia y colocacién de Stent, tienen una media de 1.33 dias, un

rango minimo de 0 dias y un maximo de 4 dias.

Estadisticos

Dias de uso de inotrdpicos en ef postquirdrgico
Fistula de Blalock-Taussig N Validos 6
Perdidos 9
Media 8.50
Mediana 5.50
Minimo 0
Maximo 26
Septostomia y Colocacién N Validos 6
de Stent Perdidos 0
Media 1.33
Mediana 1.00
Minimo 0
Maximo 4

Tabla 7. Dias de uso de inotrépicos
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Dias de estancia intrahospitalaria

Los dias de estancia intrahospitalaria, también variaron conforme al procedimiento
inicial realizado.

Los pacientes con Fistula de Blalock-Taussig, cuentan con una media de
hospitalizacion de 36.3 dias y una mediana de 30 dias; en cuanto a la frecuencia
el 13.3% tuvo una estancia intrahospitalaria de 28,30, 38 y hasta 76 dias de
estancia intrahospitalaria, que corresponden a 2 pacientes cada uno

respectivamente (Tabla 8).

Los pacientes a los que se le realizé septostomia con colocacion de stent por
cateterismo, tuvieron una media de 16.6 dias de estancia intrahospitalaria, con
una mediana de 11.5 dias; s6lo un paciente presentd una estancia de 49 dias que
corresponde al 16.7% del total y corresponde a un paciente que llego a los 96 dias
de vida extrauterina, con una desnutricion moderada, que le conllevo varias
complicaciones extracardiacas (Tabla 8).

Estadisticos

Dias de Estancia Intrahospitalaria

Validos 13
Perdidos 2
Fistula de Blalock-Taussig
Media 36.31
Mediana 30.00
Validos 6
Septostomia y Colocacion de Perdidos 0
Stent Media 16.67
Mediana 11.50
Validos 1
N
Perdidos 0
Valvulotomia percutanea
Media 37.00
Mediana 37.00

Tabla 8. Dias de Estancia Intrahospitalaria
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El unico paciente al que se le realizd valvulotomia pulmonar percutanea por
radiofrecuencia tuvo una estancia intrahospitalaria de 37 dias.

Complicaciones

En el rubro de las complicaciones, sélo consideramos si hubo o no oclusién del
stent o de la fistula de Blalock-Taussig posterior al procedimiento. En los pacientes
que se le realiz6 fistula de Blalock-Taussig y septoplastia con colocacion de stent,
no se reportd ninguna de estas dos complicaciones.

E! Gnico caso que se refirid con complicaciones fue el paciente al que se le realizé
valvulotomia percutanea por radiofrecuencia, ya que 17 dias posteriores al
procedimiento requirié de urgencia la colocacion de un stent por cateterismo, que
necesité de dos dias de ventilacién mecanica y apoyo inotrépico.

Llama la atencién, que durante la revision de los expedientes, encontramos
mayores eventos adversos en los pacientes a los que se les realizé fistula de
Blalock-Taussig; tuvimos una paciente que posterior al evento, presentod infeccion
de sitio quirtirgico y tuvo dos extubaciones fallidas; otro paciente presentd sepsis
secundaria a una neumonia nosocomial secundaria a ventilacion mecanica
prolongada y requirié esquema amplio de antibiéticos y presencia de perforacion
intestinal que requirid laparatomia exploratoria y mas dias de estancia
intrahospitalaria.

Defuncién

De los 22 pacientes que cumplieron los criterios para ser evaluados, buscamos
cuales de ellos, al afio 2018, ya se han finado y las causas del mismo.

De los 15 pacientes a los cuales se les realizé fistula de Blalock-Taussig del 2005
al 2017, todos tuvieron un procedimiento exitoso y hasta el momento 5 de ellos se
han finado, a causa de la fistula de Blalock-Taussig se reportan dos, por otras

causas se reportan 3.
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De los 5 pacientes finados, 3 de ellos fueron dentro del primer afio de vida, otro
fue a los 4.8 afios y el ultimo a los 5.9 afios; las causas que los llevo a su
defuncion fue en 2 de ellos un choque cardiogénico, en otro choque séptico y falla
organica muitiple.(Tabla 9)

De los finados dentro del primer afio de vida, uno de ellos fallecié a los 5 dias de
haberle realizado la fistula de Blalock-Taussig, en la unidad de terapia intensiva
cardiovascular a causa de isquemia miocardica y choque cardiogénico; otro de
ellos falleci6 a los 7 meses de vida, se le habia realizado fistula de Blalock-
Taussig a los 2 meses, y se egres6 a su domicilio sin eventualidades; no se le
habia realizado ningan otro procedimiento quirtrgico y llego a urgencias por
presencia de choque hipovolémico (deshidratacion grave por una gastroenteritis
probablemente infecciosa) y con choque séptico secundario a neumonia grave,
que lo llevo a la muerte; se corroboré antes de su deceso que la fistula estuviera
permeable; el dltimo de ellos fallecidé a los 5 dias de haberle realizado fistula de
Blalock-Taussig por presencia de choque cardiogénico.

El menor de 5.9 afios muri6 a los 4 dias de haberle realizado cirugia de Fontan, ya
contaba con un Glenn previo que se le realizé al afio de la fistula de Blalock-
Taussig, presentd posterior al Fontan, infartos cerebrales en el |6bulo frontal,
temporal y occipital que ocasiond estado epiléptico y edema cerebral severo
refractario a tratamiento y el menor de 4.8 afios, como antecedentes quirtrgicos,
solo tenia la realizacién de la fistula de Blalock-Taussig a los 10 dias de vida y se
presentd a los 4.8 afios de edad con absceso cerebral y murié por complicaciones
asociadas al mismo.

De los 6 pacientes a los que se les realizd septostomia con colocacién de Stent, 3
pacientes ya se han finado (uno a causa de una fistula de Blalock-Taussig que se
le realiz6 en el mismo tiempo de hospitalizacién) y el resto continda vivo. (Tabla 9)
De los 3 pacientes finados, uno de ellos presenté infarto agudo de miocardio y
choque cardiogénico durante las primeras horas posteriores a la realizacion de
cateterismo con colocacion de stent en conducto arterioso y atrioseptostomia con
balén con coronariografia; el 2° paciente finado a los 3 meses y medio se le realizd

cateterismo con septostomia, sin eventualidades; 10 dias después requirié de la
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realizacion de fistula de Blalock-Taussig, que necesitdé de 17 dias de ventilacion
mecanica y manejo inotrépico con 1 a 2 drogas diferentes, durante su estancia
hizo un choque séptico secundario a neumonia asociada a los cuidados de la
salud, urosepsis por una infeccién de vias urinarias por serratia marcescens,
presentd muitiples aislamientos de bacterias resistentes que llegd a requerir
manejo de Colistina y Meropenem por persistencia de datos de respuesta
inflamatoria sistémica; también, choque séptico por infeccién asociada a catéter
que requirid intubacion orotraqueal y manejo con aminas; al final, presenté choque
mixto lo que lo llevo a la defuncidén. Y el dltimo paciente, a los 37 dias de vida se le
realiz6 cateterismo con colocacién de stent, sin eventualidades y se egresé a su
domicilio y regresa a los 4 meses por choque séptico de probable foco pulmonar,

gue lo lleva a la falla organica mdltiple y su defuncion.

Causa de la Defuncién

Tipo de Procedimiento Frecuencia | Porcentaje | Porcentaje | Porcentaje
valido acumulado
Choque 2 13.3 40.0 40.0
cardiogénico
Validos Choque Séptico 1 6.7 20.0 60.0
istul lock-
Fistula de Blalock Otros 2 13.3 40.0 100.0
Taussig
Total 5 333 100.0
Perdidos Continua Vivo 10 66.7
Total 15 100.0
Choque 1 16.7 333 333
cardiogénico
Validos Choque Séptico 1 16.7 3383 66.7
Septostomia y
Otros 1 16.71 33.3 100.0
Colocacién de Stent
Total 3 50.0 100.0
Perdidos Continua Vivo &) 50.0
Total 6 100.0
Valvulotomia 1 100.0
Perdidos Continua Vivo
percutanea

Tabla 9. Causa de Defuncion
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8. DISCUSION

La atresia pulmonar con septum integro, como ya habiamos comentado, es una
cardiopatia congénita cianégena de flujo pulmonar disminuido, que representa el
0.7 al 3% de las cardiopatia congénitas; en la literatura revisada se comentaba
que hay un ligero predominio del sexo masculino; en la revisidon de nuestros
pacientes, de los 22 pacientes, la mayoria (63.6%) fueron del sexo femenino.

Es una entidad que entre mas pronto es detectada y atendida, el prondstico es
mejor, la mediana de nuestros pacientes fue de 9 dias, y 10 de ellos se
presentaron dentro de la primer semana de nacimiento. Seis de los 8 pacientes
que ya han finado, fueron pacientes que se presentaron y se les realizé6 un
procedimiento inicial después de los 15 dias de vida extrauterina, lo que nos habla
del pobre pronéstico para la vida que presentan cuando se atienden de forma
tardia.

Se comentaba en la literatura, que la mayoria de los pacientes son recién nacidos
a término de peso normal, lo cual fue algo que si se correlaciond con nuestros
pacientes; como se demostré en los resultados, la desnutricion lleva al paciente a
mayor estancia intrahospitalaria y mayor nimero de complicaciones, sobretodo de
complicaciones infecciosas relacionadas a su estancia intrahospitalaria.

La mayoria de los procedimientos fueron fistula de Blalock-Taussig modificada, lo
cual se puede comprender, ya que el procedimiento por cateterismo es de reciente
introduccidn en el Instituto Nacional de Pediatria y la patologia no es de alta
frecuencia por lo que no es muy comun tener varios pacientes con esta patologia
al afio y que cumplan los criterios para ser candidatos para un procedimiento
terapeutico por cateterismo; lo que si podemos comentar es que los dias de
estancia intrahospitalaria disminuyen casi al 50% en los que se les realiza
cateterismo terapéutico a comparacion con aquellos a los que se les realiza una
fistula de Blalock-Taussig modificada; en ambas, hay uso de inotrépicos en el
tiempo postquirdrgico, pero lo que varia es el tiempo de uso en cada uno de ellos:
yo consideraria y con esta revision que el procedimiento de eleccion por el menor
tiempo de estancia intrahospitalaria seria la realizacion de septostomia con
colocacién de stent por cateterismo.
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En cuanto a las complicaciones, que lleva a la pregunta de nuestra investigacion,
no se reporté en ninguno de los dos procedimientos que hubiera oclusion del stent
o de la fistula de Blalock-Taussig; como complicaciones propias de la cardiopatia
si hubo casos de abscesos cerebrales y edema cerebral que llevo a la defuncién
del paciente y en su gran mayoria los pacientes finados, fue por causa de choque
cardiogénico. La gran mayoria de las defunciones fueron dentro del primer afio de
vida y s6lo dos de ellas ocurrieron a los 4 y 5 afios correspondientes; el resto de
los pacientes (14) contindan vivos, y el mas grande de ellos tiene 13 afios y se

mantiene en adecuadas condiciones generales.

9. CONCLUSIONES

En el presente estudio, se buscaba conocer las complicaciones mas frecuentes de
los pacientes con atresia pulmonar con septum interventricular integro manejados
en el Instituto Nacional de Pediatria ya sea de forma quirargica o por medio de
intervencionismo cardiaco.

A pesar de que los pacientes son pocos, podemos concluir que el cateterismo
cardiaco es similar en eficacia al procedimiento quirurgico pero que tiene una
recuperacibn mas rapida y con menor necesidad de ventilacibn mecanica e
inotrépicos, por lo que puede ser una buena practica iniciar con cateterismo
cardiaco y en aquellos pacientes donde no sea posible obtener un resultado
exitoso, intentar en un segundo tiempo el procedimiento quirurgico.

En cuanto a la defuncién de nuestros pacientes, 4 de ellos murieron durante la
hospitalizacion posterior a alguno de los procedimientos, 3 de ellos posterior a la
fistula de Blalock-Taussig y uno posterior a la atrioseptostomia y colocacion del
Stent, y los otros 4 fallecieron afios después, algunos después de la realizacion de
Cirugia de Glenn y Fontan y por causas independientes a la cardiopatia congénita.
Considero que es necesario desarrollar un protocolo y un plan de trabajo, que
ayude a los pacientes a que el tiempo de espera para la realizacion del

procedimiento inicial se minimice, ya que hay mucho retraso en el mismo, lo que
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los lleva a que presenten mayor nimero de complicaciones asociados con una
estancia intrahospitalaria elevada, o al fallecimiento a causa de la cardiopatia.

Es necesario, preparar a los médicos para reconocer esta cardiopatia congénita
desde el principio e incluso de forma prenatal, para asegurarle al paciente una

mejor probabilidad y calidad de vida.
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