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RESUMEN

Introduccion

La atresia pulmonar con septum intacto es una cardiopatia congénita poco
frecuente, cuya supervivencia y numero de secuelas mejora significativamente con
un diagndstico oportuno e intervencion precoz. Es fundamental un alto grado de
sospecha para iniciar lo mas pronto el tratamiento médico y quirurgico. Una vez
confirmado el diagnéstico es importante descartar la presencia de sinusoides
intramiocardicos o fistulas entre la circulacién coronaria y el ventriculo derecho,
caracteristicas anatomicas que limitan de forma importante las opciones
terapéuticas y disminuye la sobrevida de los pacientes. El fin principal de los
diferentes procedimientos quirurgicos o percutaneos, es llevar al paciente a una
fisiologia biventricular; si por el contrario la anatomia del paciente no lo permite, se
consideran otras intervenciones que en su mayoria son paliativas. Ya sea que la
primera linea de tratamiento consista en algun procedimiento quirdrgico o
descompresion de ventriculo derecho mediante cateterismo, ambos tienen riesgo
elevado de terminar con fisiologia univentricular y de requerir algun tipo de
reintervencion. Los factores de riesgo para reintervencion y para fisiologia
univentricular varian segun la literatura, sin embargo, los mas comunes estan en
relacion con el diametro del anillo tricuspideo y el tamafio del ventriculo derecho,
que van de la mano con sinusoides intramiocardicos y circulacion coronaria

dependiente del ventriculo derecho.

Metodologia

Se trata de un disefio observacional de serie de casos de pacientes con atresia
pulmonar con septum intacto en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez
del 2003 al 2018. Se realizé un analisis descriptivo de los datos demograficos y la
evolucion de los pacientes. Los datos categéricos se presentan como numero y
porcentaje y los datos cuantitativos, como media * desviacion estandar en caso de



variables de distribucion normal y mediana (intervalo) en caso de distribuciones no
normales. Se utilizé el test de la t de Student para comparar variables continuas
asociadas con variables dependientes (dicotomicas). Para la comparacién de las
variables cuantitativas de los diferentes grupos, se realiza un analisis de la

varianza.

Resultados

De los 413 pacientes revisados, 267 fueron sometidos a cateterismo y 146 a cirugia
como primera opcidon de tratamiento, de los cuales, el 10.4% y el 4% conservaron
una fisiologia biventricular, respectivamente; mientras que la mortalidad de
procedimientos quirurgicos fue del 16%, en los procedimientos percutaneos fue de
1%, en su mayoria por choque cardiogénico como causa de defuncion, esto resulta
en una posibilidad 14.6 veces mayor de morir en una cirugia que en un

cateterismo.

Del total de pacientes evaluados, de los que fueron llevados a cirugia, un 32%
tenia sinusoides intramiocardicos, en su mayoria asociados a un ventriculo derecho
hipoplasico que fueron candidatos casi exclusivamente a realizar medidas
paliativas: fistulas sistémico pulmonares (72%), derivacidon cavopulmonar
bidireccional (10%) y derivacion cavopulmonar total (8%). De los pacientes llevados
a cateterismo como primera opcion, un 24% tenian diagndstico de sinusoides y/o
hipoplasia de ventriculo derecho, por lo que al 42% se les practicd cateterismo

diagnostico y al 15% se le coloco stent en el conducto arterioso.

Conclusiones

Con la realizacion de un diagnostico prenatal o al nacimiento, es posible ofrecer al
paciente procedimientos que permitan la preparacion del ventriculo derecho para
en un futuro conseguir una fisiologia biventricular, como la descompresion del
ventriculo derecho mediante valvuloplastia pulmonar o valvulotomia con

radiofrecuencia. Independientemente del procedimiento realizado al inicio,



percutaneo o quirurgico, la posibilidad de requerir mas de una intervencion

quirurgica en el futuro alcanza porcentajes similares.

INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas en el recién nacido constituyen un reto. Los nuevos
meétodos diagndsticos y el avance en las técnicas quirurgicas han permitido mejorar
los resultados y el prondstico. En el neonato con sospecha de cualquiera de estas
enfermedades se debe tener en cuenta tres aspectos fundamentales: uno, si se
trata de anomalias graves, dos, que sus manifestaciones clinicas estén
condicionadas por los cambios hemodinamicos de transicion entre la circulacion
fetal y la del adulto, y tres, la existencia de una enfermedad no cardiaca, que pueda

afectar el funcionamiento del sistema cardiovascular.

Las malformaciones congénitas mas frecuentes son las cardiopatias congénitas. La
prevalencia reportada a nivel mundial va de 2.1 a 12.3 por 1000 recién nacidos. En
nuestro pais, se desconoce su prevalencia real; como causa de muerte infantil, se
ubica en el sexto lugar en menores de un afio y como la tercera causa en los nifios
entre uno y cuatro afios; con base en la tasa de natalidad, se calcula que alrededor

de 10 mil a 12 mil nifilos nacen con algun tipo de malformacion cardiaca.

Es de suma importancia conocer la magnitud del problema, identificar el numero de
nifos que nacen cada afio con una cardiopatia congénita, definir el tipo de la
malformacion; lo que permitiria determinar con mayor exactitud los recursos

necesarios y planear su distribucién.



MARCO TEORICO. Atresia pulmonar con septum intacto

Epidemiologia

La atresia pulmonar con septum intacto comprende cerca del 1% de todas las
enfermedades congénitas del corazén. Se reportan de 4 a 5 casos por cada
100,000 nacidos vivos. Esta cardiopatia adquiere gran importancia en los recién
nacidos porque el flujo pulmonar depende de la permeabilidad del conducto
arterioso y la muerte ocurre en los primeros dias o semanas de vida a
consecuencia del cierre espontaneo de dicho conducto. Rara vez estos enfermos

sobreviven hasta la tercera década de la vida 2.

Definicion

La atresia pulmonar se caracteriza por la ausencia de comunicacion entre el
ventriculo derecho y el tronco de la arteria pulmonar. Esta falta de comunicacion es
secundaria a una obstruccion total localizada a nivel del infundibulo del ventriculo
derecho o de la valvula pulmonar, la cual es atrésica o rudimentaria (modo

imperforado) *.

En la atresia pulmonar con septum interventricular intacto, existe conexidn
ventriculoarterial concordante; se observa una obstruccion completa en el sitio de
implantacion de la sigmoideas pulmonares, lo que impide una comunicacién directa
entre la camara ventricular y la arteria pulmonar. En aproximadamente el 90% de
los casos, la obstruccion es exclusivamente valvular, con valvas engrosadas y
comisuras fusionadas. Las ramas pulmonares habitualmente son confluentes, de

buen calibre y alimentadas exclusivamente por un conducto arterioso *.

El ventriculo derecho puede mostrar diferentes tamaros, la mayoria de los casos
es de tamafio cercano a lo normal o con grados variables de hipoplasia pero con
hipertrofia parietal %.

Al considerar las caracteristicas de la hipertrofia muscular, podemos dividir la

atresia pulmonar con septum interventricular intacto en tres tipos 2



- Ventriculo derecho tiene porcion de entrada, trabecular y de salida
- Ventriculo derecho tiene porcion de entrada y de salida
- Ventriculo derecho solo tiene porcion de entrada

Es habitual que la valvula tricuspide sea anormal asociada a displasia, cuerdas
tendinosas mas cortas de lo normal y algun grado de insuficiencia tricuspidea y se
ha relacionado el tamafio del ventriculo derecho con la supervivencia®. Existe un
espectro en relacion al tamafio de la cavidad del ventriculo derecho que esta
regulado por dos parametros: la hipertrofia parietal y las alteraciones de la valvula
tricuspide. La atresia muscular del infundibulo se relaciona fuertemente con la
presencia de un ventriculo derecho hipoplasico, mientras que la estenosis de la
misma se correlaciona con tamafios mayores del ventriculo derecho. Algunos
casos se presentan sin obstruccion subvalvular y unicamente esta la valvula

imperforada ’.

Con frecuencia aparecen comunicaciones entre el ventriculo derecho y las arterias
coronarias llamados sinusoides los cuales representan la persistencia de los
espacios intertrabeculares conectados con los capilares originados de las ramas de
las arterias coronarias que han penetrado al miocardio del ventriculo derecho.
Durante la angiogénesis y el remodelado vascular en la vida fetal, se forman las
arterias coronarias las cuales no entran en contacto con los sinusoides
intramiocardicos que, en condiciones normales, desaparecen con la compactacion
del miocardio. Existen numerosos reportes que han documentado la comunicacion
de estos sinusoides con la arteria descendente anterior; el llenado retrogrado de las
arterias coronarias por via de los sinusoides predispone a cambios isquémicos y

disfuncion miocardica .

Dichos sinusoides estan relacionados con la severidad de la hipoplasia del
ventriculo derecho ’. Existen casos en los que se desarrolla estenosis o atresia en

la arteria coronaria proximal, por lo que la circulacién coronaria depende de dichos



sinusoides *. Esta entidad en el periodo postnatal se conoce como circulacion
coronaria dependiente del ventriculo derecho” y en su forma mas severa de
presentacion, contraindica la descompresion del ventriculo derecho, ya sea

mediante cirugia o cateterismo °.

Embriologia

Kusche y Van Mierop sugieren que la atresia pulmonar con comunicacion
interentricular ocurre en etapas embriolégicas mas tempranas que la atresia
pulmonar con septum intacto, la cual se desarrolla durante o poco después de la
tabicacién troncoconal y de la septacion cardiaca °.

La valvula tricuspide suele ser anormal; la sangre que llega al ventriculo derecho
no tiene via de salida por lo que las presion elevada del ventriculo condiciona
insuficiencia tricuspidea y la persistencia de sinusoides intramiocardicos como
forma de descompresién, ademas de que el anillo tricuspideo se puede volver
hipoplasico ya que las cuerdas tendinosas sostienen una valvula malformada o

dafiada por la presion ventricular °.

Es importante mencionar la diferencia entre una valvula imperforada (atresia
membranosa) y atresia del tracto de salida del ventriculo derecho (atresia
muscular) la cual esta mas relacionada a conexiones ventriculoarteriales, estenosis

de los ostium coronarios y peor prondstico °.

Fisiopatologia

La sangre proveniente de la circulacion sistémica y pulmonar se mezclan a través
de una comunicacion interauricular. En la atresia pulmonar con septum intacto, la
comunicacion interauricular tiene cortocircuito de derecha a izquierda vy
habitualmente no es restrictiva. La saturacion sistémica depende del flujo pulmonar
dado exclusivamente por un conducto arterioso; al cerrarse el conducto, el flujo
pulmonar disminuira significativamente y presentara hipoxemia y acidosis que

mejoraran con la administracion de prostaglandinas E1 *.
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Anatomia y alteraciones asociadas

Todos los paciente requieren de manera obligada de un cortocircuito de derecha a
izquierda a nivel atrial; generalmente presentan una comunicacion interauricular
tipo ostium secundum o un foramen oval. Cuando el cuadro se presenta con
septum interauricular intacto o cierre prematuro de foramen oval, se asocia de

forma importante a muerte fetal .

La valvula tricuspide demuestra una secuencia de anomalias con un amplio
espectro que va desde estenosis hasta insuficiencia severas. Cuando la valvula
esta estendtica se puede asociar con un anillo hipoplasico, cuerdas displasicas y
anomalias en los musculos papilares, mientras que una valvula insuficiente se
caracteriza por un anillo tricuspideo dilatado y un ventriculo derecho adelgazado.
Esta situacion exhibe una forma severa de anomalia de Ebstein y displasia valvular
que empeora el prondstico °. La variante que se asocia a anomalia de Ebstein
ocurre en el 5-10% de todos los casos °.

Se ha intentado caracterizar el tamafio del ventriculo derecho en esta patologia y
se ha llegado a la conclusion de que el tamafo de la valvula tricuspide se
correlaciona con el tamafo de la cavidad ventricular derecha. Existen pacientes
con un ventriculo derecho completamente formado que consta de sus 3 porciones y
otros en los que el ventriculo esta tan pobremente desarrollado que cuenta
unicamente con porcion de entrada. Es dificil evaluar el tamafio ventricular ya que
siempre va de la mano con hipertrofia miocardica que, una vez realizada la
descompresion del ventriculo derecho, puede resultar en regresion de la misma

con el subsecuente crecimiento del ventriculo derecho °.

El atrio izquierdo recibe de forma habitual las 4 venas pulmonares, sin embargo, la
atresia pulmonar con septum intacto se ha visto asociado a conexion anémala total
o parcial de venas pulmonares. El ventriculo izquierdo puede presentar hipertrofia,
especialmente en pacientes que sobreviven mas alla de la infancia. Es posible



hallar cierta convexidad en la porcion de salida del septum interventricular,
especialmente en pacientes con un ventriculo derecho muy pequefio e hipertenso,

resultando en obstruccién severa del tracto de salida del ventriculo izquierdo °.

Se ha descrito la presencia de estenosis valvular aodrtica; la mayoria de las veces,
los pacientes tienen el arco adrtico situado a la izquierda °.

Las ramas pulmonares generalmente son confluentes y reciben flujo sanguineo a
través de un conducto arterioso izquierdo. ElI miocardio de paciente con atresia
pulmonar con septum intacto suele asociarse a varias alteraciones como isquemia,
fibrosis, infarto, ruptura miocardica, ventriculo no compacto, fibroelastosis vy
sinusoides intramiocardicos °. Aproximadamente el 45% de los pacientes tienen
sinusoides intramiocardicos y el 9% tienen circulacion coronaria dependiente del

ventriculo derecho °.

Las arterias coronarias pueden presentar anomalias en su origen, trayecto y/o
numero, por ejemplo, una arteria coronaria unica que se origina de la aorta o del
tronco pulmonar, ausencia de la conexion proximal aortocoronaria, estenosis o

interrupcion y fistulas que van del ventriculo derecho a alguna de las coronarias °.

Cuadro clinico
Dentro de los pacientes portadores de atresia pulmonar con septum intacto, no hay
diferencia en su incidencia entre hombres y mujeres, suelen ser recién nacidos de

término que presentan taquipnea cianosis las primeras horas de vida °.

A la exploracién fisica se observa el impulso apical incrementado en intensidad, el
primer y segundo ruido son unicos y se ausculta un soplo holosistolico en foco
tricuspideo caracteristico de insuficiencia tricuspidea, que puede tener frémito y
asociarse a un retumbo diastolico. Mientras se mantenga permeable el conducto
arterioso se auscultara como un soplo continuo infraclavicular izquierdo. Los pulsos

se palparan normales a menos que el defecto interauricular sea restrictivo, lo cual
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también podria ocasionar crecimiento del borde hepatico aunado a insuficiencia

tricuspidea severa °.

Dentro de los hallazgos clinicos mas importantes se encuentra hipoxemia
refractaria al incremento de la fraccion inspirada de oxigeno, hipercapnia moderada
secundario a la taquipnea y acidosis metabodlica persistente que traducen la

necesidad de una intervencion inmediata ©.

Los principales diagndsticos diferenciales de acuerdo a lo identificado clinicamente,
estan estenosis pulmonar critica, tetralogia de Fallot, Atresia pulmonar y

tricuspidea y conexion atrioventricular univentricular °.

Electrocardiograma

El estudio electrocardiografico caracteristico presenta ritmo sinusal, eje normal de
QRS (+ 30 a +90 grados), predominio de fuerzas izquierdas y crecimiento atrial
derecho. Con frecuencia podemos encontrar anormalidades en el segmento ST
que traducen algun grado de isquemia subendocardica. Segun los hallazgos del
electrocardiograma, los principales diagnosticos diferenciales son Atresia

tricuspidea y doble entrada a ventriculo izquierdo °.

Radiografia de térax
Una radiografia puede mostrar desde un corazdn de tamafio practicamente normal
hasta una cardiomegalia global ademas de disminucion en el patrén vascular

pulmonar®.

De acuerdo a los hallazgos del control radiografico, podemos enlistar dentro de los
principales diagnodsticos diferenciales:

- Atresia pulmonar con anomalia de Ebstein

- Anomalia de Ebstein

- Atresia aortica con discordancia atrioventricular y ventriculoarterial

- Teratoma intrapericardico °.



Ecocardiograma

El ecocardiograma es la principal herramienta diagndstica para la atresia pulmonar
con septum intacto, sin embargo, suele ser util la realizacion de un estudio
angiografico que permita valorar con detalla la circulacion coronaria y descartar la
presencia de sinusoides intramiocardicos, en especial si se esta considerando la

descompresion del ventriculo derecho °.

En un eje subcostal es posible identificar el defecto del septum interauricular que
tendra un cortocircuito de derecha a izquierda ademas de la valvula pulmonar
imperforada. Un eje paraesternal corto permite identificar la atresia pulmonar
ademas de permitir la medicion del anillo tricuspideo. Se podra observar un septum
interventricular protruyendo hacia el tracto de salida del ventriculo izquierdo en un

apical cuatro camaras y en un eje paraesternal largo °.

Es importante distinguir la atresia pulmonar anatémica de la funcional. En la
primera, la valvula pulmonar es anatdmicamente imperforada, mientras que en la
segunda, la falta de flujo hacia adelante se debe a una presion arterial pulmonar
alta con una funcion ventricular derecha limitrofe o insuficiencia tricuspidea muy
grave. En general, la valvula pulmonar es morfologicamente normal pero
funcionalmente se encuentra cerrada. Como se menciond anteriormente, también
es posible tener atresia valvular anatomica con regurgitacion tricuspidea extrema y
una presion ventricular derecha baja, de ahi la importancia de diferenciar las dos
condiciones. Con el uso de la ecocardiografia Doppler, es posible hacer esto
detectando el grado de insuficiencia pulmonar, que es causada por un jet del
conducto arterioso permeable hacia la valvula. Otra técnica es a través del uso de
la ecocardiografia Doppler durante la ventilacion con presién positiva, que
transitoriamente resulta en la apertura de la valvula pulmonar y el flujo hacia la

arteria pulmonar °.
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Tratamiento

El neonato con atresia pulmonar con septum intacto tiene una circulacidon
dependiente de conducto y del defecto septal auricular. Esta solucion temporal
debe ser remplazada por una correccidon permanente que puede conllevar una
fisiologia biventricular, univentricular, reparacion de uno y medio o unicamente
procedimientos paliativos, dependiendo de las caracteristicas anatdmicas del
defecto. Realizar una seleccion adecuada del tratamiento para cada paciente se

asocia a una supervivencia cercana al 100% °.

La saturacion sistémica esta directamente relacionada con el flujo pulmonar, sin
embargo, al presentar resistencias pulmonares bajas y resistencias sistémicas
altas, el paciente tendra datos de bajo gasto cardiaco a pesar de saturaciones de
oxigeno altas. La atresia pulmonar con septum intacto tiene como lesién obligada
un defecto interauricular, por lo tanto, de asociarse a las condiciones previamente
mencionadas con compromiso del gasto sistémico, se vera afectada la circulacion
esplacnica y renal con la subsecuente acidosis metabdlica, choque cardiogénico e

isquemia miocardica °.

Tratamiento prenatal

Existen multiples reportes sobre el diagnodstico prenatal de atresia pulmonar con
septum intacto y el prondstico. Dicha cardiopatia se puede diagnosticar desde el
segundo trimestre de la gestacion. Considerando que conforme avanza el
embarazo, la hipoplasia del ventriculo derecho ira en incremento, es posible
realizar una dilatacion con baléon de la valvula pulmonar con el subsecuente

crecimiento del ventriculo derecho y de la valvula tricispide *.

Tratamiento intervencionista
Las primeras técnicas para perforacion directa de la valvula pulmonar se reportaron
en 1991 y permitian la posterior dilatacion con balén; dentro de las modificaciones

que se realizaron, incluyen puncién directamente con la guia o con catéteres de



radiofrecuencia. Aunque el éxito de este procedimiento se reporta en 80%, las
complicaciones relacionadas aparecen en un 18% con una mortalidad del 6%,
aproximadamente la mitad de los pacientes tratados de esta manera, requeriran
una fistula sistémico pulmonar o la correccion quirurgica para liberar la obstruccion
del ventriculo derecho e incrementar el flujo pulmonar. Es determinante la
presencia de un ventriculo derecho complaciente que pueda garantizar un flujo
pulmonar adecuado °. En un intento por evitar otras intervenciones quirdrgicas, es
posible también la colocacion de un stent en el conducto arterioso para asegurar el

flujo pulmonar °.

En los pacientes que sean llevados a perforacion de la valvula usando laser o
radiofrecuencia y posteriormente dilatacion con baldn, es frecuente la aparicion de

insuficiencia pulmonar que suele ser leve y generalmente es bien tolerada ™.

El numero de variantes anatdmicas posibles en la atresia pulmonar con septum
intacto obliga a analizar detalladamente la posibilidad de ser candidatos a realizar
descompresion del ventriculo derecho ya que en ocasiones, a pesar de la misma,

los pacientes no logran una fisiologia biventricular.

Estudios realizados en fetos mencionan el grado de insuficiencia tricuspidea como
uno de los principales factores relacionados con el prondstico, lo cual es compatible
con estudios multicéntricos realizados en neonatos que fueron llevados a
descompresion del ventriculo derecho, donde se observd que mientras menor fuera
la insuficiencia tricuspidea, empeoraba el prondstico e incrementaba la necesidad
de reintervenciones. El grado de insuficiencia tricuspidea no se relaciona
directamente en las caracteristicas anatémicas del anillo pulmonar, el infundibulo o
el ventriculo derecho, sin embargo, si incide positivamente en el tamafo del anillo
tricuspideo asi como en la posibilidad de alcanzar una circulacion biventricular .

El prondstico en pacientes con fisiologia univentricular ha llevado a desarrollar las

intervenciones para descompresion del ventriculo derecho en la vida fetal que ha
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demostrado su relacién con un tamano mayor del anillo tricuspideo en la vida
postnatal. Aun con la realizacion de la descompresidén de ventriculo derecho en la
vida fetal o postnatal, un alto porcentaje de pacientes requieren algun tipo de

reintervencion, en su mayoria, intervencionista 8,

La atresia pulmonar con septum intacto sigue siendo un reto; la mortalidad neonatal
ha disminuido, especialmente en aquellos pacientes sometidos a descompresion
del ventriculo derecho, sin embargo, continua teniendo un mal prondstico en
pacientes con cromosomopatias o0 malformaciones coronarias asociadas, en
quienes se debera considerar como de primera linea el trasplanta cardiaco. Los
pacientes que son llevados a una reparacidon completa que permita fisiologia

biventricular, tienen una tasa de supervivencia superior al 90% °.

Fedderly et al junto con lineamientos establecidos por otras guias internacionales,
determinaron como predictor de un resultado definitivo y sin necesidad posterior de
cirugia, el hecho de tener valor z de la valvula tricuspide mayor a -0.5 o de la
valvula pulmonar mayor a -1.5, anillo tricuspideo mayor a 11mm, anillo pulmonar

mayor a 7mm y volumen telediastélico del ventriculo derecho superior a 30mL/m2°.

Tratamiento quirargico

El protocolo actual de manejo para el recién nacido con atresia pulmonar con
septum intacto incluye, una vez se tenga la sospecha diagndstica, el inicio de
prostaglandinas para mantenimiento del conducto arterioso; en el caso de
pacientes con un ventriculo derecho muy pequefio que solo cuente con porcion de
entrada, el tratamiento de eleccion consiste en realizar una fistula sistémico
pulmonar tipo Blalock-Taussig modificada derecha. Los pacientes sometidos a
algun procedimiento percutaneo suelen requerir algun procedimiento quirurgico
posteriormente, en especial en aquellos con valvulas displasicas que no pudieron
abrirse mediante valvuloplastia con balén; en esta situacion se realiza una
reseccion de las valvas con o sin la colocacién de un parche transanular. Un

parche en el tracto de salida, invariablemente causa insuficiencia pulmonar que va



a interferir con la funcién diastolica del ventriculo derecho incrementando el
cortocircuito derecha-izquierda a nivel atrial, suponiendo que el defecto siga

presente °.

El tamano del anillo tricuspideo es el factor predictivo mas importante ya que en
caso de ser pequefo, el paciente requerira una fistula sistémico pulmonar aun
después de la descompresion ventricular derecha. En pacientes con fistulas entre
las arterias coronarias y el ventriculo derecho se puede considerar la ligadura de

algunas de las fistulas '°.

Las principales estrategias quirurgicas son las siguientes 10,
- Reparacién biventricular (ventriculos de adecuado tamaro)
- Reparacion univentricular para ventriculos derechos pequefios o en
pacientes con circulacién coronaria dependiente del ventriculo derecho
- Uno y medio para diferentes grados de hipoplasia ventricular derecha
- Trasplante cardiaco

En los pacientes con un ventriculo derecho formado por 3 porciones y un anillo
tricuspideo con un valor Z mayor a -1.5, se considera cumplen los requisitos para
ser llevados a una correccion biventricular desde el nacimiento o posterior a una
descompresion ventricular derecha exitosa. Una alternativa para los pacientes cuyo
ventriculo derecho es muy pequefio o no crecid lo suficiente después de algun
procedimiento de preparacion ventricular, es la cirugia de uno y medio, la cual
consiste en una derivacién cavopulmonar bidireccional (Glenn), la liberacion de la
obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho y cierre del defecto atrial
(existen autores que prefieren dejar una comunicacién interauricular pequefia que
en un futuro pudiera cerrarse llevarse a cierre percutaneo con dispositivo). Se
calcula que con un diagnostico temprano, aproximadamente el 50% de los

pacientes lograra una fisiologia biventricular y 35% univentricular '°.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La enfermedad cardiaca congénita es la malformacién mayor mas comun y una
importante causa de morbimortalidad en el periodo neonatal. La prevalencia
reportada a nivel mundial va de 2.1 a 12.3 por 1000 recién nacidos.

La atresia pulmonar con septum intacto comprende cerca del 1% de todas las
enfermedades congénitas del corazén. Se reportan de 4 a 5 casos por cada
100,000 nacidos vivos. Esta cardiopatia adquiere gran importancia en los recién
nacidos porque el flujo pulmonar depende de la permeabilidad del conducto
arterioso y la muerte ocurre en los primeros dias o semanas de vida a
consecuencia del cierre espontaneo de dicho conducto. Rara vez estos enfermos
sobreviven hasta la tercera década de la vida cuando no se realiza ninguna

intervencion.

El fin principal de los diferentes procedimientos quirurgicos o percutaneos, es llevar
al paciente a una fisiologia biventricular; si por el contrario la anatomia del paciente
no lo permite, se consideran otras intervenciones que en su mayoria son paliativas
y con el fin de ser llevado a un trasplante cardiaco. Recientemente se ha visto que
se realiza mas frecuentemente como primera intervencion la realizacion de una
fistula sistémico pulmonar antes que la descompresion del ventriculo derecho
mediante cateterismo. La descompresion del ventriculo derecho fuera del periodo
neonatal se relaciona con un pobre prondstico por lo que es importante hacer una

evaluacion optima sobre el tratamiento a ofrecer a cada paciente.



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cual es la evolucidn postquirurgica y post-cateterismo de los pacientes con
atresia pulmonar con septum intacto en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez?

JUSTIFICACION

La atresia pulmonar con septum intacto es una cardiopatia congénita poco
frecuente y con una tasa de mortalidad sumamente elevada de no ofrecerse un
tratamiento temprano, en la cual un diagnostico prenatal y/o al nacimiento ofrece
mayores posibilidades de sobrevida con opciones terapéuticas que le permitan

conservar una fisiologia biventricular.

El Instituto Nacional de Cardiologia es un centro de referencia nacional para
pacientes con cardiopatias congénitas y cuenta con servicio de hemodinamia
pediatrica y de cirugia cardiovascular, por lo que intentamos identificar los
principales factores asociados a lograr una fisiologia biventricular en los pacientes

con atresia pulmonar con septum intacto.

Con la generacion de cifras especificas que reflejen la evolucion clinica asi como
las complicaciones asociadas a los diferentes procedimientos terapéuticos y/o
paliativos que se pueden realizar en los pacientes con atresia pulmonar con septum
intacto, es posible considerar las intervenciones tempranas como una opcion

viable para mejorar la sobrevida.
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OBJETIVOS

General:

Describir la evolucion clinica posquirurgica y post-cateterismo de los pacientes con

atresia pulmonar con septum intacto en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio

Chavez.

Especificos:

Describir las opciones terapéuticas que se realizan en el Instituto Nacional
de Cardiologia Ignacio Chavez para el tratamiento correctivo o paliativo en
pacientes con atresia pulmonar con septum intacto.

Describir las arritmias mas frecuentemente presentadas en el periodo
posquirurgico

Describir el porcentaje de pacientes llevados a fisiologia univentricular,
biventricular y/o correccion tipo uno y medio.

Describir los principales factores relacionados con la posibilidad de
conservar una fisiologia biventricular.

Comparar la mortalidad entre procedimientos quirurgicos y percutaneos
Comparar el porcentaje de pacientes llevados a fisiologia univentricular,
biventricular y uno y medio entre pacientes sometidos a cirugia y a

cateterismo.

HIPOTESIS

No aplica por tratarse de un estudio observacional de serie de casos.

METODOS
Disefno observacional descriptivo retrospectivo de serie de casos.

Criterios de inclusion:

Pacientes portadores de atresia pulmonar con septum intacto

Pacientes de 0 a 18 afios con el diagnostico previamente mencionado
sometidos a alguna cirugia o cateterismo en el periodo de 2003-2018 en el
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez



Criterios de exclusion:
* Pacientes con atresia pulmonar con comunicacién interventricular
* Pacientes con atresia pulmonar con septum intacto a los que no se les

realiz6é ningun procedimiento

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se revisa expediente electronico del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez de pacientes que cuentan con el diagndstico de egreso de atresia
pulmonar con septum intacto en el periodo comprendido de 2003 a 2018. Se

realiza la recoleccion de datos en hoja de Excel utilizando las siguientes variables:

VARIABLES DEMOGRAFICAS

Variable Definicion conceptu: Tipo de Unidades de
Variable medicion
Edad Tiempo que ha vivido una Cuantitativa Anos
persona desde su nacimiento continua
Género Condicion organica que Cualitativa Masculino /
distingue a los hombres de nominal Femenino
las mujeres dicotomica

VARIABLES CLINICAS

Variable Definicién conceptual Definiciéon Tipo de Unidades de
operacional Variable medicién
Presencia de Trastorno de la Identificacion de Cualitativa Si/No
arritmias frecuencia y/o el ritmo presencia de dicotdomica
cardiaco arritmias
Cirugia Practica quirdrgica Nombrar el Cualitativa Nombres de los
realizada para el tratamiento de  procedimiento nominal posibles
una enfermedad quirargico procedimientos
realizado quirurgicos
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Cateterismo Prueba diagnostica Nombrar el Cualitativa Nombres de los
realizado invasiva cardiaca procedimiento nominal posibles
percutaneo procedimientos
realizado percutaneos
Sinusoides Comunicaciones Definir presencia de  Cuantitativa Si/No
entre el ventriculo sinusoides dicotomica
derecho y las
arterias coronarias
Intubacion Colocacion de Definir Cuantitativa Si/No
previa sonda en la traquea requerimiento de dicotémica
para ventilacion intubacién antes de
mecanica la realizacién de
algun procedimiento
Dialisis Tratamiento médico Definir Cuantitativa Si/No
para eliminacion requerimiento de dicotémica
artificial de dialisis posterior a
sustancias nocivas procedimiento
en la sangre quirurgico
Infecién Invasion y Identificar presencia  Cuantitativa Si/No
multiplicacion de de procesos dicotémica
agentes patégenos infecciosos
en los tejidos de un posterior a algun
organismo procedimiento
Reoperacion Intervencion Definir la necesidad Cuantitativa Si/No
quirdrgica requerida de reintervencion dicotémica
como complicacion  quirdrgica después
de un de otro
procedimiento procedimiento
previo
Defuncién Muerte de una Identificar la Cuantitativa Si/No
persona mortalidad de cada dicotémica

procedimiento




DESCRIPCION DEL METODO

Se cuenta ya con una base de datos de pacientes con diagnostico de atresia
pulmonar con septum intacto, integrando 413 pacientes con posibilidad de ingresar

al protocolo de estudio.

Los datos categoricos se presentan como numero y porcentaje y los datos
cuantitativos, como media * desviacion estandar en caso de variables de
distribucion normal y mediana (intervalo) en caso de distribuciones no normales. Se
utilizo el test de la t de Student para comparar variables continuas asociadas con
variables dependientes (dicotomicas). Para la comparacion de las variables

cuantitativas de los diferentes grupos, se realiza un analisis de la varianza.

RESULTADOS

En este estudio se incluyen los casos recolectados mediante expediente clinico de
pacientes con Atresia pulmonar con septum intacto en el Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chavez.

Este apartado se da cuenta sobre el analisis estadistico empleado, para responder
la pregunta de investigacion y las preguntas de trabajo del presente documento.

La muestra utilizada para elanalisis const6 de 413 pacientes.
El analisis estadistico se dividié en dos partes, en la primera se da cuenta de las
caracteristicas meédico-demograficas generales de la muestra con base en
frecuencias absolutas y relativas para variables cualitativas o cuasi-cuantitativas, y

medidas de tendencia central para las variables cuantitativas.
En la segunda parte delanalisis estadistico se compararon los variables

especificadas en la pregunta de investigacién y preguntas de trabajo. Para poder
identificar si existe diferencia significativa entre las variables objetivo para esta
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muestra, se realizé t-student para muestras independientes para; con un intervalo
de confianza del 95%, es decir, los valores con un p-valor inferior a 0.05, presentan

diferencias significativas.

, Porcentaje
Numero
Sexo del total
de casos
de casos
Masculino 165 40%
Femenino 248 60%
Total de pacientes 413 100

Tabla 1. Frecuencia entre hombres y mujeres con atresia pulmonar con septum intacto sometidos a
algun procedimiento quirargico

Cirugias realizadas Total (‘ie Porcentaje de Numero de
observaciones casos casos

Ampliacién TSVD 146 2.05%

Ampliacién TSVD+ FSP 146 3.42%

Artrioseptectomia 146 0.68% 1
DCPB 146 14.38% 21
DCPT 146 13.70% 20
Desmantelamiento DCPB y FSP central 146 2.74% 4
FSP central 146 14.38% 21
FSP derecho 146 26.03% 38
FSP izquierdo 146 19.18% 28
Uno y medio 146 2.74% 4
Valvulotomia pulmonar via perventricular 146 0.68% 1

Tabla 2. Procedimientos quirargicos realizados. TSVD Tracto de salida del ventriculo derecho, FSP
Fistula sistémico pulmonar, DCPB Derivacion cavopulmonar bidireccional, DCPT Derivacion
cavopulmonar total.

Variables ‘Media Minimo Maximo Desviacion Estandar

2.57 0.00 18.00 3.67

Peso kg 11.35 1.70 65.00 11.48
Tabla 3. Edad y peso a la que se les realiz6 algun procedimiento quirirgico para correccion de
atresia pulmonar con septum intacto

Edad en afios




TRASTORNOS DEL RITMO
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Tabla 4. Arritmias mas frecuentes en pacientes postoperados para correccion de atresia pulmonar
con septum intacto. FV Fibrilacién ventricular, TSV Taquicardia supraventricular, TV taquicardia
ventricular.

CATETERISMOS POSTQUIRURGICOS
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Tabla 5. Cateterismos postquirtrgicos en pacientes con atresia pulmonar con septum intacto. FSP
Fistula sistémico pulmonar, PCA persistencia de conductoa arterioso, RIAP Rama izquierda de la
arteria pulmonar, TAP Tronco de la arteria pulmonar, TSVD Tracto de salida del ventriculo derecho.
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) Numero de Porcentaje
Variables
casos de casos
Intubacién prequirdrgica 56 38.36
Dialisis peritoneal 46 31.51
Infeccidon nosocomial 25 17.12
Reoperacién 29 19.86
Defuncidn 24 16.44

Tabla 6. Complicaciones preexistentes y postquirirgicas

COMPLICACIONES PULMONARES
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Tabla 7. Complicaciones pulmonares mas frecuentes en pacientes postoperados de correccion de
atresia pulmonar con septum intacto

ESTRATEGIAS TERAPEUTICAS EN PACIENTES CON
ATRESIA PULMONAR CON SEPTUM INTACTO
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Tabla 8. Pacientes que alcanzaron fisiologia biventricular o univentricular



ESTRATEGIAS TERAPEUTICAS EN PACIENTES CON
AP CON SEPTUM INTACTO CON SINUSOIDES /
VENTRICULO DERECHO HIPOPLASICO
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Univentricular Unoy medio Biventricular

Tabla 9. Pacientes que alcanzaron fisiologia biventricular o univentricular previamente
diagnosticados con sinusoides o ventriculo derecho hipoplasico

NGmero de Porcentaje
Cirugia realizada del total de
casos casos
Ampliacién TSVD 0 0.00
Ampliacién TSVD+ FSP 2 4.17
Atrioseptectomia 1 2.08
DCPB 5 10.42
DCPT 4 8.33
Desmantelamiento DCPB y FSP central 0 0.00
FSP central 11 22.92
FSP derecho 17 35.42
FSP izquierdo 7 14.58
Uno y medio 1 2.08
Valvulotomia pulmonar via perventricular 0 0.00
Total de pacientes 48 100.00

Tabla 10. Opciones quirurgicas en pacientes con sinusoides / ventriculo derecho hipoplasico. TSVD
Tracto de salida del ventriculo derecho, FSP Fistula sistémico pulmonar, DCPB Derivacion
cavopulmonar bidireccional, DPCT Derivacion cavopulmonar total.
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PROCEDIMIENTOS PERCUTANEOS EN PACIENTES CON Y SIN
SINUSOIDES / VD HIPOPLASICO
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B CON SINUSOIDES/VD HIPOPLASICO B SIN SINUSOIDES/VD HIPOPLASICO

Tabla 11. Procedimientos percutaneos realizados en pacientes con y sin sinusoides / ventriculo
derecho hipoplasico. VD Ventriculo derecho, FSP Fistula sistémico pulmonar, PCA Persistencia de
conducto arterioso, RIAP Rama izquierda de la arteria pulmonar, VCI Vena cava inferior, FO
Foramen oval, CTT Cateterismo.

DESCOMPRESION DE VENTRICULO
DERECHO
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Valvuloplastia pulmonar Valvulotomia con Valvulotomia pulmonar con
radiofrecuencia guia

B CON SINUSOIDES/VD HIPOPLASICO B SIN SINUSOIDES/VD HIPOPLASICO

Tabla 12. Procedimientos percutaneos en pacientes candidatos a conservar una fisiologia
biventricular. VD Ventriculo derecho.



Variables ‘Media Minimo Maximo Desviacion Estandar

2.83
11.14

Edad en afios

Peso kg

0.00 18.00 4.43
1.45 65.00 11.54

Tabla 13. Edad y peso a la que se les realiz6 algun procedimiento intervencionista

. Total de Porcentaje Numero de
Variables .
observaciones de casos casos
Intubacién previa 267.00 26% 70.00
Cirugia inmediata 267.00 13% 34.00
Defuncion 267.00 1% 3.00

Tabla 14. Complicaciones preexistentes y post-cateterismo

Porcentaje Namero Porcentaje  Numero
Total de v de casos Total de ) Pob. t- .
. . del total de . del total de de Riesgo
Variables pacientes pacientes de pacientes pacientes  pacientes student relativo
Cx Cx pauce:tes CCT i o (P<0.05)
Femenino 146 60% 87 267 60% 161 0.89 1.0
Masculino 146 40% 59 267 40% 106 0.89 1.0
Reoperacidn 146 20% 29 267 13% 34 0.05 1.6
Si id VD
inusoides / 146 339% 48 267 24% 65 1.4
hipoplasico 0.06
Defuncion 146 16% 24 267 1% 3 0.00 14.6

Tabla 15. Riesgo relativo en procedimientos quirdrgicos y percutaneos realizados en pacientes
femeninos y masculinos, presencia de sinusoides, reintervenciones requeridas y mortalidad.

2N

VD Ventriculo derecho, Cx Cirugia, CTT Cateterismo.



DISCUSION

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones congénitas mas frecuentes
presentandose en 2.1-12.3 de cada 1000 a nivel mundial, siendo la atresia
pulmonar una causa de mortalidad importante si no es diagnosticada y tratada en el

periodo neonatal.

Un paciente con atresia pulmonar con septum intacto representa en muchos casos
una emergencia quirurgica, sin embargo, la elevada mortalidad de dicha patologia
traduce su tardio reconocimiento en nuestro pais ademas del retraso en la pronta
referencia a un hospital que cuente con el equipo multidisciplinario que requiere

para su atencion.

En lo que respecta al estudio realizado, se relata la experiencia del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en 16 afios de seguimiento a pacientes
atresia pulmonar con septum intacto que fueron llevados a algun tipo de
procedimiento ya sea quirurgico o intervencionista y se realizd6 énfasis en la
comparacion de alcanzar una fisiologia biventricular, las complicaciones mas
frecuentemente presentadas en el periodo postquirurgico y la mortalidad de ambas
opciones terapéuticas. De igual forma se revisaron las posibilidades de tratamiento
para un paciente cuyos estudios de gabinete reportan presencia de sinusoides,
ventriculo derecho hipoplasico y/o fistulas entre arterias coronarias y ventriculo
derecho que, segun lo reportado en la literatura, empobrecen el prondstico al
condicionar al paciente a procedimientos paliativos para una fisiologia

univentricular.

La atresia pulmonar con septum intacto se presenta con la misma frecuencia en
hombres y mujeres, sin embargo, fue en el género femenino donde se observo

mayor incidencia de complicaciones y con ello, una mayor mortalidad.



La edad de correccidon quirargica mas frecuentemente identificada fue de 2.5 afos
y se realizd con un peso promedio de 11.3 kg, mientras que para cateterismos
terapéuticos fue similar con una edad promedio fue de 2.8 afnos y un peso de
11.1kg.

La presencia de trastornos del ritmo en el periodo postquirirgico fue poco
frecuente, abarcando unicamente un total de 5.4% del total de pacientes, de los
cuales el ritmo nodal fue la alteracion electrocardiografica mas comunmente
presentada. El 15% de los pacientes postoperados requirieron algun tipo de
cateterismo intervencionista durante su estancia en la terapia intensiva, siendo el
mas frecuente la colocacion de stent en fenestra (4%) en pacientes operados de
derivacion cavopulmonar total, seguido de la angioplastia en la rama izquierda de
la arteria pulmonar (3.4%) y posteriormente angioplastia en fistula sistémico

pulmonar (2%).

Previo a la cirugia, el 38% de los pacientes requirieron ventilacibn mecanica por el
estado clinico en el que llegaron al hospital. En el periodo postquirdrgico se
observaron complicaciones pulmonares en aproximadamente 45% de los
pacientes, siendo en orden de frecuencia las principales derrame pleural (25%),
neumotorax (2.7-%), atelectasias (1.3%), hemotérax (1.3%) y paralisis
diafragmatica (1.3%). Durante su estancia en la terapia intensiva, el 17% presento
alguna infeccion nosocomial, el 30% requiri6 dialisis peritoneal y el 20% ameritaron
algun tipo de reoperacién en el mismo internamiento. Los pacientes sometidos a
cirugia presentaron un riesgo 1.6 veces mayor de necesitar alguna reintervencion

quirurgica que aquellos llevados a cateterismo intervencionista.

De los 413 pacientes revisados, 267 fueron sometidos a cateterismo y 146 a cirugia
como primera opcidn de tratamiento, de los cuales, el 10.4% y el 4% conservaron
una fisiologia biventricular, respectivamente; mientras que la mortalidad de

procedimientos quirurgicos fue del 16%, en los procedimientos percutaneos fue de
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1%, en su mayoria por choque cardiogénico como causa de defuncion, esto resulta
en una posibilidad 14.6 veces mayor de morir en una cirugia que en un

cateterismo.

Del total de pacientes evaluados, de los que fueron llevados a cirugia, un 32%
tenia sinusoides intramiocardicos, en su mayoria asociados a un ventriculo derecho
hipoplasico que fueron candidatos casi exclusivamente a realizar medidas
paliativas: fistulas sistémico pulmonares (72%), derivacidon cavopulmonar
bidireccional (10%) y derivacion cavopulmonar total (8%). De los pacientes llevados
a cateterismo como primera opcion, un 24% tenian diagndstico de sinusoides y/o
hipoplasia de ventriculo derecho, por lo que al 42% se les practicd cateterismo
diagnostico y al 15% se le coloco stent en el conducto arterioso como principales

intervenciones.

De las opciones percutaneas descritas para descompresion del ventriculo derecho,
en el Instituto Nacional de Cardiologia se le realizé valvuloplastia pulmonar al 7% a

pacientes con y sin sinusoides y valvulotomia con radiofrecuencia al 2%.



CONCLUSION

El estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en
pacientes con atresia pulmonar con septum intacto permitié identificar las opciones
quirurgicas y percutaneas mas frecuentes, encontrando que, a diferencia de la
literatura reportada a nivel mundial en donde aproximadamente el 50% de los
pacientes conservan ambos ventriculos funcionales, uUnicamente el 4% en
pacientes sometidos a cirugia y 10.4% de los que fueron llevados a descompresion
del ventriculo derecho completaron una circulacidén biventricular. Lo anteriormente
mencionado se explica por el retraso en el diagnostico y por ende la limitacién de
las opciones terapéuticas, lo cual se confirma al observar que la edad promedio en
la que se les realiza un procedimiento ya sea quirurgico o intervencionista es de 2.6

anos.

Los pacientes con sinusoides intramiocardicos, ventriculo derecho hipoplasico y/o
con fistulas coronarias tienen una menor tasa de supervivencia ya que la mayoria
son unicamente candidatos a tratamientos paliativos, principalmente fistulas

sistémico pulmonares y colocacién de stent en conducto arterioso.

Con la realizacion de un diagnostico prenatal o al nacimiento, es posible ofrecer al
paciente procedimientos que permitan la preparacion del ventriculo derecho para
en un futuro conseguir una fisiologia biventricular, como la descompresion del
ventriculo derecho mediante valvuloplastia pulmonar o valvulotomia con
radiofrecuencia. Independientemente del procedimiento realizado al inicio,
percutaneo o quirurgico, la posibilidad de requerir mas de una intervencion

quirurgica en el futuro alcanza porcentajes similares.
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Mes/Aiho 2018 2019
Enero Elaboracion de protocolo
Febrero y revision de variables
Marzo
Abril Revision de expedientes
Mayo .
Junio Tgmg de_ te3|§, tytores, Analisis de resultados
Julio hipétesis, obJetJvos y
Agosto metodologia Entrega final
Septiembre
Octubre
Noviembre
Diciembre Revision de bibliografia

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

* La obtencidn de los datos es mediante expediente clinico

* Es un estudio retrospectivo, depende de la adecuada codificacion del

diagndstico al egreso

* Es un estudio descriptivo por lo que se requiere de la informacion

actualizada del estado clinico y ecocardiografico del paciente
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