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RESUMEN

Introduccion: La doble salida de ventriculo derecho (DVSVD) agrupa a un conjunto
heterogéneo de cardiopatias congénitas que tienen en comun el tipo de conexion
ventriculo arterial, en el que méas del 50% de las &reas valvulares de las grandes
arterias nacen de ese ventriculo. Dicha cardiopatia corresponde un reto clinico y
quirdrgico debido a las diversas variedades anatomicas y presentaciones
fisiopatoldgicas, nuestra institucion es un centro de referencia nacional para
cardiopatias congénitas complejas, hasta el momento no se conocia la sobrevida de
esta cardiopatia en nuestra institucion, a la par que no se cuenta con literatura
actualizada a cerca de la sobrevida de esta cardiopatia que nos permita compararnos
con otros centros.

Objetivos: Determinar la sobrevida en doble via de salida del ventriculo derecho y sus
variantes anatomicas reparadas quirargicamente en un periodo de 10 afios en el
Hospital Infantil de México.

Metodologia: Se trata de un estudio de retrospectivo, de cohorte donde se evalud la
sobrevida de los pacientes con diagndstico de doble via de salida del ventriculo
derecho que fueron sometidos a procedimiento quirdrgico paliativo o correctivo en el
HIMFG en el periodo de enero 2008 a diciembre 2018. Los casos de doble via de
ventriculo derecho se obtuvieron del registro del departamento de archivo clinico.
Para el analisis estadistico se utilizd sistema computacional SPSS y Excel 2016.

Las variables demogréficas y clinicas se analizaron con estadistica descriptiva.
(media, mediana, proporcion, prueba de X2). La curva de sobrevida se estimd con el
método estadistico de Kaplan Meier.

Resultados: Se analizaron 76 pacientes, realizandose 99 procedimientos quirdrgicos
correctivos o paliativos, los tipos de DVSVD se dividieron en 4 grupos: Grupo 1.
DVSVD tipo Taussig Bing, Grupo 2. DVSVD tipo CIV, Grupo 3. DVSVD tipo Fallot y
Grupo 4. DVSVD tipo CIV no relacionada, en cada grupo se analizé su relacion con el
tipo de CIV, relacién espacial de los grandes vasos, anomalias asociadas, sindrome
asociados, reintervencién, complicaciones.

Lactantes fue el grupo etario mas reparado quirdrgicamente y con probabilidad menor
de sobre vida (P=0.01), El grupo 1. Tiene una probabilidad menor libre de muerte
posterior a la reparacién quirargica 62% (P=0.001), la mortalidad quirtrgica global de
la doble via de salida del ventriculo derecho fue del 9% (9/99), el procedimiento
asociado a mayor tasa de mortalidad es la cirugia tipo Jatene (55.5%). No se
determinaron reintervenciones ni anomalias asociadas como factor de riesgo
quirdrgico.

Conclusion: La sobrevida quirtrgica para los diferentes tipos de DVSVD en nuestra
institucion es buena y similar a la comparada con lo descrito en la literatura; La cirugia
de Jatene tiene una tasa de mortalidad quirdrgica elevada, hace falta un enfoque mas
dirigido a los factores de riesgo especificos para este tipo de cirugia.

Palabras Clave: Doble via de salida de ventriculo derecho, sobrevida quirargica,
cirugia realizada, anomalias asociadas.



INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas abarcan un extraordinario espectro de malformaciones
morfologicas. La comprension completa de la anatomia y fisiologia es fundamental
para el diagndstico y tratamiento. (1, 2)

La doble salida de ventriculo derecho (DVSVD) agrupa a un conjunto heterogéneo de
cardiopatias congénitas que tienen en comun el tipo de conexién ventriculo arterial,
en el que mas del 50% de las areas valvulares de las grandes arterias nacen de ese
ventriculo.

En estos corazones es necesaria una comunicacion interventricular (CIV) que funciona
como Unica salida de la sangre del ventriculo izquierdo hacia el ventriculo derecho, de
donde surgen las grandes arterias; este defecto septal puede variar de posicion. (1)

En el abordaje segmentario de esta cardiopatia congénita, hay tres facetas que definir:
la morfologia, las conexiones y las relaciones.

La nomenclatura internacional de la Society of Thoracic Surgery y la European
Association of Cardiac and Thoracic Surgery clasifica cuatro subtipos de DVSVD
basados en la relacion de la comunicacion interventricular (CIV) con los grandes
vasos: CIV subadrtica, CIV subpulmonar, CIV doblemente relacionada y CIV no
relacionada o remota y por presentacion clinica en base a obstruccidén o ausencia de
obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho: 1) DVSVD tipo CIV, 2) DVSVD
tipo Fallot, 3) DVSVD tipo TGA (Taussig-Bing) y 4) DVSVD tipo CIV no relacionada.

(2)

Estas variantes de la comunicacion interventricular y los tipos de relaciones espaciales
de las vias de salida y de las grandes arterias han servido como parametros para su
sistematizacion.

Las relaciones espaciales de los grandes vasos clasicamente se han considerado 3
grandes grupos: con la aorta dextropuesta: grandes arterias normalmente
relacionadas, paralelas en el plano frontal (lado a lado) y con aorta anterior y arteria
pulmonar posterior, este ultimo grupo a su vez con 3 variantes anatomicas: aorta
anterior derecha con arteria pulmonar posterior izquierda, aorta anterior con pulmonar
posterior y aorta anterior izquierda con pulmonar posterior derecha. (1,2)

El tratamiento quirdrgico depende de la fisiopatologia presentada en el paciente, asi
gue dependera si tiene 0 no obstruccion del tracto de salida pulmonar, grandes vasos
en posicion transversa, la localizacion de la CIV, las condiciones generales del
paciente, edad, peso, asi como anomalias concomitantes. (3)



ANTECEDENTES Y MARCO TEORICO:
A. DEFINICION:

La doble salida de ventriculo derecho agrupa a un conjunto heterogéneo de
cardiopatias congénitas que tienen en comun el tipo de conexién ventriculo arterial,
en el que més del 50% de las areas valvulares de las grandes arterias nacen de ese
ventriculo.

En estos corazones es necesaria una comunicacion interventricular que funciona
como Unica salida de la sangre del ventriculo izquierdo hacia el ventriculo derecho, de
donde surgen las grandes arterias; este defecto septal puede variar de posicién. (1,2)

B . EPIDEMIOLOGIA:

Las Cardiopatias Congénitas son el conjunto de anomalias del desarrollo mas comuan
y principal causa de muerte no infecciosa en recién nacidos alrededor del mundo. Su
prevalencia a nivel mundial varia de 6-8/1,000 recién nacidos vivos (RNV). (1,2)

En México se estima una prevalencia del 1% (10/1,000 RNV) y se estima, segun datos
del Sistema Nacional de Informacién en Salud (SINAIS), que ocupa la segunda causa
de mortalidad en menores de 1 afio, con una tasa cercana a 1.4/1,000 RNV,
encontrandose dentro de las tres primeras causas de muerte en nifios entre 1-4 afios
de edad. (4)

La doble via de salida del ventriculo derecho (DVSVD) constituyen entre el 1 y el 1.5%
de todas las cardiopatias congénitas siendo el resultado de un error en la formacién
del cono-tronco, que es el principal tracto de salida del corazén durante el desarrollo
embrionario.

Las anomalias cono trincales se relacionan con la disfuncién de la cresta neural y del
segundo campo cardiaco, las células progenitoras cardiacas estan controladas por
varios genes, como GDF1 (19p13.11) y CFC1 (2921.2).

La DVSVD esta asociada con anomalias cromosémicas como el sindrome de delecion
220911, la trisomia 13, la trisomia 18 y el sindrome CHARGE. (5)



C. CLASIFICACION

En el abordaje segmentario de esta cardiopatia congénita, hay tres facetas que
definir: la morfologia, las conexiones y las relaciones.

La nomenclatura internacional de la Society of Thoracic Surgery y la European
Association of Cardiac and Thoracic Surgery clasifica cuatro subtipos de DVSVD
basados en la relacion de la comunicacion interventricular (CIV) con los grandes
vasos: CIV subadrtica, CIV subpulmonar, CIV doblemente relacionada y CIV no
relacionada o remota; Por presentacion clinica en base a obstruccidén o ausencia de
obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho: 1) DVSVD tipo CIV, 2) DVSVD
tipo Fallot, 3) DVSVD tipo TGA (Taussig- Bing) y 4) DVSVD tipo CIV no relacionada.

(2)

Estas variantes de la comunicacion interventricular y los tipos de relaciones espaciales
de las vias de salida y de las grandes arterias han servido como parametros para su
sistematizacion.

Las relaciones espaciales de los grandes vasos clasicamente se han considerado 3
grandes grupos: con la aorta dextro puesta: grandes arterias normalmente
relacionadas, paralelas en el plano frontal (lado a lado) y con aorta anterior y arteria
pulmonar posterior, este Ultimo grupo a su vez con 3 variantes anatémicas: aorta
anterior derecha con arteria pulmonar posterior izquierda, aorta anterior con pulmonar
posterior y aorta anterior izquierda con pulmonar posterior derecha. (3)

Clasificacion de los defectos del tabique ventricular (VSD) en
doble via salida del ventriculo derecho (DVSVD). Las VSD
subadrticas (A), subpulmonares (B) y doblemente relacionadas
(C) involucran clasicamente la parte de salida del septumy por
lo tanto, acunadas entre las extremidades anteriores y
posteriores de la trabécula septomarginal (TSM). La clasica
VSD no relacionada o remota (D) involucra la parte de entrada
del tabique ventricular detrds y debajo de la extremidad
posterior de la TSM. AL indica extremidad anterior; Ao, aorta;

d, defecto septal ventricular; LA, auricula izquierda; PL,

Subaortic VSD Subpulmonary VSD Doubly committed VSD Non-committed extremidad posterior; PT, tronco pulmonar; AR, auricula
(remote) VSD derecha; y TV, valvula trictispide.
@

@ f‘;} ‘ i i ﬁ(ﬁl SF[ Esquemas que muestran la clasificacién de la doble salida de

ventriculo derecho (DVSVD) segln la relacion entre las
grandes arterias: |, normalmente relacionadas; Il, paralelas en

Q S ’ el plano frontal (lado a lado); I1I, paralelas en el plano posterior.
2’\7’ . A: aorta anterior derecha; B: aorta anterior; C: aorta
anterior |zqu|erda.

®3)




D. FISIOPATOLOGIA

En la DVSVD es importante considerar la presencia de estenosis pulmonar y la
relacion de la CIV, esta ultima existente en todos los casos. Al igual que las CIV
aisladas, la importancia del corto circuito al pulmén dependera de la caida progresiva
de las resistencias vasculares pulmonares, por lo que en las primeras semanas carece
de repercusion hemodinamica.

En el grupo de CIV subadrtica el paso directo de sangre de las cavidades izquierdas
a la aorta condiciona una saturacion en rangos normales.

El aumento en la circulacion pulmonar favorece la aparicion de infecciones
respiratorias e hipertension venocapilar pulmonar; Si el hiperflujo es muy importante
estos niflos desarrollaran insuficiencia cardiaca.

A medida que incrementan las resistencias pulmonares, disminuye el paso de sangre
del ventriculo derecho hacia este circuito, aumentando asi el corto circuito de sangre
insaturada hacia la circulacion sistémica, momento en el que aparece la cianosis. (1,2)

Cuando la comunicacion interventricular (CIV) es subpulmonar y no existe estenosis
asociada, la sangre pasa de forma preferencial del ventriculo izquierdo al tronco de la
arteria pulmonar condicionando flujo de sangre insaturada por la aorta con desarrollo
de cianosis generalizada de forma precoz y progresiva; Encontramos esta
caracteristica fisiopatoldgica en el complejo Taussig-Bing.

Cuando existe estenosis pulmonar, las caracteristicas fisiopatoldgicas son distintas y
dependeran de la gravedad de la obstruccion, evitando el paso preferencial de sangre
por la pulmonar y dirigiéndola por la aorta, por lo que esta forma manifiesta se
comporta similar a la tetralogia de Fallot.

En caso de obstruccién grave la cianosis es precoz y las crisis hipdxicas aparecen en
las primeras semanas de vida, en caso de estenosis moderada, habra equilibrio entre
los dos circuitos con mejor tolerancia de la cardiopatia

Cuando la CIV no se relaciona con ninguna de las arterias la cianosis existird desde
el nacimiento, mientras que cuando es doblemente relacionada la cianosis sera tardia
como en los casos de CIV subadrtica. (3)



E. DIAGNOSTICO:

La DVSVD sin estenosis pulmonar es una cardiopatia que presenta hiperflujo
pulmonar en la que la Unica via de salida del ventriculo izquierdo es la CIV, por lo que
los hallazgos de exploracion fisica son peculiares en relacion a otras cardiopatias.

Los pacientes que se encuentran hipodesarrollados y con precordio hiperdinamico se
exhiben con impulso paraesternal izquierdo y apical secundarios a dilatacion de las
camaras ventriculares; Esta misma sobrecarga de volumen causa deformidad
precordial, se palpa un frémito sistélico en mesocardio producido a nivel de la CIV, el
segundo ruido se encuentra aumentado y se escuchara de acuerdo a la posicion
espacial de las grandes arterias. (6)

En el complejo Taussig-Bing el comportamiento del soplo sistélico en los casos de
resistencias pulmonares elevadas puede desaparecer ya que las presiones
ventriculares se encuentran muy igualadas.

En los pacientes con DVSVD y estenosis pulmonar, no se observa deformidad
precordial, el ventriculo derecho se encuentra dilatado y con hipertrofia, ya que este
altimo soporta sobrecarga de volumen y presion, existe ademas impulso sistélico
ventricular izquierdo. Se palpa un frémito en mesocardio producido principalmente por
estenosis pulmonar infundibular, a la auscultacién escuchamos un soplo mesosistélico
en segundo espacio intercostal producido principalmente por estenosis pulmonar,
aunque algunas veces podemos escuchar soplo holosistélico caracteristico de la CIV.
(4,7)

En el andlisis de los aspectos radioldgicos es importante caracterizar la cardiomegalia,
el pediculo arterial y la circulacién pulmonar; En la DVSVD sin estenosis pulmonar,
habra signos de hiperflujo pulmonar a pesar de resistencias vasculares pulmonares
elevadas, hallazgo que permite diferenciar esta cardiopatia de otras con hiperflujo,
cuando existe estenosis pulmonar, los pulmones son oligohémicos y muchas veces
es posible observar una trama vascular fina secundaria a circulacion colateral en casos
de estenosis grave.

El pediculo vascular depende de la relacion espacial de las grandes arterias, asi
encontrando en vasos lado a lado o normalmente relacionados arco medio abombado.

Las caracteristicas electrocardiogréaficas de la DVSVD se deben fundamentalmente a
las lesiones asociadas; Habitualmente el ritmo es sinusal, Las ondas P son anchas,
bimodales en Dl y DIl y positivas en V1, con desviacion del eje QRS a laizquierda en
los casos de hiperflujo pulmonar, Cuando las resistencias vasculares pulmonares
aumentan, el patron se vuelve de sobrecarga ventricular derecha dominante. En la
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DVSVD tipo Taussig-Bing se muestra un eje desviado a la derecha con hipertrofia
biventricular. (7)

El ecocardiograma es de gran importancia diagnostica, nos permite evaluar las
caracteristicas de la union atrio ventricular y ventriculo arterial. Un aspecto importante
a considerar es el grado de cabalgamiento de una o ambas arterias sobre el septum
interventricular, el trayecto del septum infundibular ayuda en el conocimiento de la
relacion de las grandes arterias y la CIV. (8)

Las CIV no relacionadas con las grandes arterias se encuentran en el septum
trabecular o de entrada y su localizacion es mas sencilla utilizando Doppler a color,
este complemento de igual manera es util para evaluar estenosis valvular o
infundibular pulmonar, lesiones 0 anomalias asociadas y célculos de gradientes.

El estudio Hemodinamico es util en la definicién de algunos parametros preoperatorios
como el valor de las resistencias vasculares pulmonares, las caracteristicas de la CIV
y algunos defectos asociados cuando éstos no pueden ser definidos por la
ecocardiografia. (9)
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F. TRATAMIENTO

El tratamiento médico va encaminado a disminuir la sintomatologia de insuficiencia
cardiaca y estabilizar al paciente.

El tratamiento definitivo es quirargico, los objetivos que persigue la cirugia son los de
restablecer el flujo sanguineo del ventriculo izquierdo a la aorta y del ventriculo
derecho a la pulmonar, liberando eventualmente las obstrucciones que este ultimo
pueda presentar en el tracto de salida, esto permitird preservar la funcion miocardica
de bomba y mejorar la clase funcional clinica del paciente.

Los casos de DVSVD deben ser operados en forma electiva a la edad de 6 meses,
siempre que la cardiopatia se bien tolerada, en presencia de insuficiencia cardiaca
refractaria en tanto se cumplen las condiciones para la correccion definitiva puede ser
susceptible de paliacion temporal. (5, 10)

En DVSVD tipo Taussig-Bing que habitualmente cursan con deterioro hemodinamico
desde recién nacidos pueden mejorar con Atrioseptostomia, de igual forma para los
tipos CIV pueden beneficiarse con la paleacién con bandaje pulmonar o en los casos
con obstruccion pulmonar se benefician con fistula sistémico — pulmonar, para los
casos con CIV no relacionada o con malformaciones asociadas que ameritan fisiologia
univentricular la derivacion cavopulmonar bidireccional parcial tipo Glenn, derivaciéon
cavopulmonar total tipo fontan o procedimiento de Damus Kaye Stansel son los
procedimientos paliativos mas usados.

Para la correccion definitiva la clasificacién clinico — terapéutica es de gran utilidad, de
tal forma que la DVSVD tipo Fallot se corrige con cierre de CIV redirigiendo el flujo del
ventriculo izquierdo a la aorta y reseccion infundibular para liberar el tracto de salida
del ventriculo derecho (TSVD). (11)

La DVSVD tipo TGA (Taussig-Bing) el procedimiento correctivo de eleccion es el
procedimiento Jatene (en ausencia de obstruccion TSVD), Una alternativa en casos
de obstruccion TSVD es el procedimiento Rastelli en donde se coloca un tubo
valvulado conectado entre el ventriculo derecho y la confluencia de la arteria pulmonar
con cierre de CIV.

La DVSVD tipo CIV ya sea subaortica o doblemente relacionada sin obstruccion del
TSVD se corrige con cierre de la CIV con un parche protésico con redireccion del flujo
del ventriculo izquierdo a la aorta.

La DVSVD tipo CIV no relacionada o remota sin obstruccion del TSVD, se puede
valorar tunelizar la CIV con parche largo para redirigir flujo del ventriculo izquierdo a
la aorta y valorar la anatomia del TSVD; Se puede optar por llevar al paciente a
fisiologia univentricular (Procedimiento de Glenn y Fontan) en los casos donde la
anatomia no permita la correccion biventricular, en estos casos se puede optar por un
procedimiento paliativo mientras el paciente alcanza la edad adecuada. (12, 13)
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

La doble via de salida del ventriculo derecho (DVSVD) es una entidad que se
diagnostica con frecuencia en el Hospital infantil de México y que requiere un manejo
quirargico complejo dependiendo de la variedad anatémica que se trate.

Actualmente desconocemos cuales son los resultados y sobrevida de estos pacientes.

Pregunta de Investigacion:
En los pacientes reparados quirargicamente con DVSVD en el Hospital Infantil de

México ¢Cudl es la sobrevida de acuerdo a la variedad anatdmica y procedimiento
quirdrgico en un periodo de 10 afios?
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JUSTIFICACION:

La Doble via de salida de ventriculo derecho (DVSVD) es un reto clinico y quirargico
debido a sus diferentes variedades anatbmicas.

A pesar de estar descrita una incidencia baja de esta cardiopatia, el Hospital Infantil
de México Federico Gomez es un hospital de referencia nacional para cardiopatias
congénitas complejas.

Actualmente casi no se cuenta con bibliografia actualizada acerca de este tipo de
cardiopatia.

La curva de sobrevida por tipo de variante anatomica y procedimiento quirdrgico, nos
permitira conocer el grupo con mayor tasa de mortalidad, asi como sus asociaciones
causales, lo que nos llevaria a enfocarnos en dicho grupo.

El analisis de resultados de este estudio sera de utilidad para autoevaluarnos como
equipo y compararnos con los descrito en la literatura, ademas de brindarnos
informacion para plantear nuevas estrategias diagnosticas y terapéuticas.
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OBJETIVO GENERAL
Determinar la sobrevida en doble via de salida del ventriculo derecho y sus variantes

anatomicas reparadas quirargicamente en un periodo de 10 afios en el Hospital Infantil
de México.

OBJETIVOS SECUNDARIOS

+ ldentificar los tipos mas frecuentes de DVSVD, La CIV descrita en cada tipo y
su relacion espacial con los grandes vasos.

» Revisar la Cirugia realizada en cada tipo y variante anatomica de la DVSVDy
sus anomalias asociadas.

15



METODOLOGIA

Se trata de un estudio de cohorte, retrospectivo, multivariado en el que se evalué la
sobrevida de los pacientes con diagnéstico de doble via de salida del ventriculo
derecho que fueron sometidos a procedimiento quirdrgico paliativo o correctivo en el
HIMFG en el periodo de enero 2008 a diciembre 2018.

Los casos de doble via de ventriculo derecho se obtuvieron del registro del
Departamento de archivo clinico.

Criterios de inclusién:
- Menores de 18 afios en seguimiento por el Hospital Infantil de México
- Diagnostico de doble via de salida del ventriculo derecho reparados
quirargicamente desde enero del 2008 hasta diciembre del 2018 en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez

Criterios de exclusién:
- Expediente clinico incompleto
- Pacientes no operados en el Hospital Infantil de México Federico Gomez
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DEFINICION DE VARIABLES:

Variables Independientes:

Variable Definicion Definicion Tipo de |Escalade I
Conceptual Operacional Variable medicién

Sexo. Condicion organica que Cualitativa Nominal
distingue a los individuos en 1. Femenino
masculino o femenino, de los 2. Masculino
animales y plantas.

Edad Tiempo transcurrido desde el | Edad en meses. Cualitativa Ordinal
nacimiento

Peso pre| Fuerza con la que la tierra |Peso en kilogramos Cualitativa Ordinal

quirdargico atrae un cuerpo medida antes
de la cirugia

Diagnéstico Tipo de enfermedad |Patologia cardiaca de| Cualitativa Nominal
subyacente en el paciente en base
estudio

Clasificacién de| Relacién ordenada con | Diferentes tipos de una | Cualitativa Nominal

cardiopatia respecto a un  criterio | cardiopatia congénita

congénita determinado

Relacion con | Defecto anatémico | Asociacion de| Cualitativa Nominal

Comunicacién intracardiaco entre cavidades | cardiopatia con defecto

interventricular | ventriculares anatomico de base

Relacion Nombre que se da alas |Ubicacion anatémica y| Cualitativa Nominal

anatomica de los | grandes arterias y venas que |espacial de los vasos

vasos arteriales |entrany salen del corazén con respecto a la

B ___ | cardiopatia de base

Cirugia realizada | operacion instrumental de |[Tipo de procedimiento | Cualitativa Nominal
lesiones causadas por | quirdrgico necesario
enfermedades o accidentes

Cardiopatia Alteracion anatémica [Tipo de cardiopatia| Cualitativa Nominal

asociada congénita que condiciona |congénita asociada
alteraciones en la fisiologia
normal del corazon

Cateterismo procedimiento invasivo que |No.O Cualitativa Nominal
permite valorar la anatomia del | Si. 1
corazon

Cirugias previas |Procedimiento quirtrgico | Tipo de procedimiento | Cualitativa Nominal
paliativo o correctivo para el |quirdargico realizado
manejo de la cardiopatia
asociada

Reintervencion Procedimiento quirargico | Pacientes sometidos a| No: 0 Nominal

Quirdrgica necesario para reparar 0 |nuevo procedimiento| Si: 1
corregirune-previe: guirbrgice

Tiempo de Tiempo esperado para realizar Tiempo en meses Cualitativa Ordinal

reintervencion

nueva cirugia.
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Sindrome Conjunto de signos y sintomas | Tipo de sindrome| Cualitativa Nominal

asociado

de una patologia determinada | concomitante  en la
cardiopatia congénita

Variables Dependientes:

Variable Definicion Definicién Tipo de | Escala de
Conceptual Operacional Variable medicion
Mortalidad Cantidad de personas que | Muerte por | Cualitativa Nominal
mueren en un lugar y cualquier
periodo de tiempo| causa posterior | Vivo: 1
determinado en  relacion| a la cirugia Muerto: 2
con el total de la poblacion.

CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion
para la Salud de abril 2014, en el articulo 17 se establece que ésta es una
investigacion sin riesgo:

“Son estudios que emplean técnicas y métodos de investigacibn documental
retrospectivos y aquéllos en los que no se realiza ninguna intervencion o modificacion
intencionada en las variables fisioldgicas, psicologicas y sociales de los individuos que
participan en el estudio, entre los que se consideran: cuestionarios, entrevistas,
revision de expedientes clinicos y otros, en los que no se le identifique ni se traten
aspectos sensitivos de su conducta”.

La informacién se recolectara en una base de datos y para mantener la

confidencialidad a cada paciente se le asignara un codigo de identificacion
consecutivo.
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PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO
Para el andlisis estadistico se utilizo sistema computacional SPSS y Excel 2016.

Las variables demogréficas y clinicas se analizaron con estadistica descriptiva,
(media mediana, promedio, prueba de X2).

La curva de sobrevida se estimo con el método estadistico de Kaplan Meier.
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RESULTADOS

Se revisaron expedientes de enero 2008 a diciembre 2018, encontrando 85 pacientes
con diagnostico de doble via de salida del ventriculo derecho. Se incluyeron 76
pacientes que contaban con los criterios de inclusion

De los pacientes incluidos 38 pertenecen al sexo Masculino (50%) la mediana de edad
fue 18 meses con rangos de 1 mes a 162 meses.

Todos los pacientes fueron sometidos a un procedimiento quirdrgico paliativo o
correctivo, fue necesario realizar reintervencion en 23 pacientes 14 masculinos
(60.9%), para un total de 99 procedimientos realizados.

Los afios 2011 y 2013 obtuvieron mayor numero de cirugias realizadas 15 (15.1%),
13 (13.1%) respectivamente, el afio con menor nimero de cirugias fue el 2008 con 5
(5%).

Para su estudio se dividieron los pacientes en cuatro grupos: 1. DVSVD Tipo Taussig-
Bing 20 (20.2%), 2. DVSVD tipo CIV 33 (33.3%), 3. DVSVD Tipo Fallot 27
(27.3%), 4. DVSVD Tipo CIV no relacionada 19 (19.2%).

En el grupo 1. el procedimiento mas realizado fue Jatene 10 (47.6%), en el Grupo 2.
cierre de CIV subadrtica 15 (45.5%), grupo 3. Cierre de CIV + Reseccidon masas
infundibulares 6 (22.2%), grupo 4. Glenn 11 (57.9%). (Tablas 1-4).

La relacion anatdmica de la comunicacién interventricular (CIV) relacionada por
grupo fue: Grupo 1. CIV subpulmonar 19 (95.2%), Grupo 2. CIV subadrtica 33 (97%),
Grupo 3. CIV subadrtica 25 (92.6%), Grupo 4. CIV no relacionada 19 (100%). (Tabla
5).

En cuanto a relacion espacial de los grandes vasos por grupo: Grupo 1. vasos lado a
lado 12 (61.9%), Grupo 2 y 3. vasos normalmente relacionados 33 (100%) y 27
(100%) respectivamente, Grupo 4. Vasos normalmente relacionados 11 (57.9%).
(Tabla 6).

Tablas 1-4. Procedimientos quirurgicos realizados de acuerdo al tipo de DVSVD.

Tabla 1 Tabla 2
GRUPO 1. TAUSSIG- BING N=20 GRUPO 2. TIPOCIV  N=33

CIRUGIA MAYOR CIRUGIA MENOR CIRUGIA MAYOR CIRUGIA MENOR

Damus Kaye Stansel 1lFBTM ] Cie.rre CIlv su.baérti.ca 15 Cerclaj:e AP . 3
afana 10/Cerclaie AP 4 Retiro Cerclaje + Cierre CIV 4|Cerclaje AP + Ligadura PCA 8

- J Plastia tricuspidea 1|Cierre CIV residual 1
Mustard 1|Blalock Hanlon 3 Noiweod 1
Total 12 8 Total 21 12
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Tabla 3 Tabla 4

CIRUGIA MAYOR N '::uciA MENOR GRUPQ 4. CIV NO RELACIONADA N=13
Cierre CIV + Reseccion masas infubdibulares 6|FBTM [ CRUGIA RAYOR CIRUGIA MENOR
Cierre CIV + Parche transanular 5|Exploracion mediastinal 1 Glenn 11]FBTM

Cierre CIV + Ampliacion TSVD 3 Fontan 4|Ventana pericardica
Recambio tubo Hancock 1 Fistula Central 1

Colocacion Valvula Biologica Pulmonar 1 total 16

Rastelli 2

Total 19 8

Tabla 5. Relacion Comunicacion interventricular (CIV) con los tipos de DVSVD

; : : CN=20 0 % N=33 % - N=27 : N=19 = % . |
i’ubié“lﬁ e T o - -000% - - - 320 - - 97:00%| - - - 25| - -8260% - - - - - 0 ooogq
subpulmonar - S . - 19 95.20% - 0 0.00% -0 - 0.00% - -0 - 0.00%
doblemente relacionada ; 1 480% . 1 3.00% L2 L T40% . : . 0.00%
Inorelaclonada R S g 00%E e a0 000 O 0t e e

Tabla 6. Relacion espacial de los grandes vasos con los tipos de DVSVD

N=20 - -

‘ N=33 ; © N=27° : N=19 -
no"na ...................... ez 0‘00% ..... Z 1N.m 100 oo% ....... 11 57 ”%
Lado a lado : : ; ; 12 61.90% - o' 0.00% . o . 0.00% - .5 .26.30%
Aorta anterior y derecha : 7 3330% | 0 000% 0 | 000% 2 '10 50%
Aorta anteriorizquierda © © © -t 480% 0 000% 0 000% 1 530%

Se encontraron 11 diferentes tipos de anomalias asociadas a doble via de salida del
ventriculo derecho (DVSVD), el tipo CIV tuvo méas anomalias asociadas 7/19 (36.8%),
la anomalia mas asociada fue Coartacion aortica 5/19 (26.3%). (Tabla 7).

Tabla 7. Anomalias asociadas por tipo de DVSVD.
ANOMALIASASOCIADAS ~ TaussigBing ~ TipoC TipoFaliot  CIVnorelacionada

. N % N7 % © N=5 - % - N= % :
Estenosis Subaértica Fibrosa Fua : : 0 - 0.00% 1 3.00% =0 000% - 0 - 0.00%:
Persistencia conducto arteriose . . 0 . 000% 2 610% . 0 000% . 0 . 000%.
membrana supravalvular mitral 0 . 0.00%: 0 0.00% A1 370% . 0 . 0.00%.
Estenosis valvularpulmonar -~ -~ 0 000% 0 000% ' 1 ~370% @ 2 10.50%
Coartacion Aortica 3 - 14.30% 2 6.10% 0 0.00% 0 - 0.00%
Comunicacién inferatrial - : : 0 . 0.00%. 1 3.00% .0 000% - 0 . 0.00%.
Ventana aortopulmonar . = . . .. . ... . ... .0  000% ....0 .000%.....1..370%.....0  .0.00%.
interrupcion del Arco Aértico 0 ° 0.00% 1 3.00% 0  0.00% 0 0.00%
Estenosis Valvular Mitral - 1 - 480% 0 0.00% @ ] 000% - 0 - 0.00%
Canal Atrio Ventricular- - - - - - - - - - - ... ..0..000% ----90 -.000% ----1--370% ---- -1 . 530%
Valvula tricuspide displasica 0 . 0.00%. 0 0.00% 1 3.70% 0 . 0.00%.
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En total se realizaron 99 procedimientos quirdrgicos en los cuatro grupos de doble via
de salida del ventriculo derecho, fallecieron 9 (9%), la cirugia con mayor mortalidad
fue Jatene 5/9 (55.5%) procedimiento utilizado en el grupo Taussig -Bing, (grafica 1).

Grafica 1. Defunciones por procedimiento quirdrgico

1=9
Recambio de tubo Hancock 11.1%
Norwood 11.1%
Blalock Hanlon 11.1%
Jatene 55.5%
FBTm 11.1%
0 1 2 3 4 5 6

De las complicaciones que afectaron el estado clinico de los pacientes reparados
quirargicamente se reportaron 7/16 (43.8%) disfuncion biventricular en el periodo
transoperatorio, 1/16 (6.3%) choque séptico y 1/16 (6.3%) Broncoaspiracion en
posoperatorio los cuales fallecieron, otras complicaciones reportadas fueron arritmias
7116 (43.8%) de los cuales un paciente requiri6 marcapasos definitivo.

Gréfica 2: Pacientes prequirlrgicos por grupo etario.
N=99
8 (8%)
13 (13.1%)

59 (59.5%)
19 (19.3%)

LACTANTES = PREESCOLARES = ESCOLARES = ADOLESCENTES

Se calculo la curva de sobrevida de los pacientes reparados quirdrgicamente, por
grupo etario, encontrando Lactantes como el grupo con menor probabilidad de
sobrevida 77%. (gréafica 3).
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porcentaje

Los pacientes reparados quirdrgicamente de DVSVD en el grupo Taussig -Bing que
contaban con coartacion aortica de forma concomitante fallecieron 2/5 (40%) durante
la cirugia Jatene y un paciente del grupo CIV con interrupcion del arco aortico 1/1
(100%)) fallecié durante el cierre de CIV subadrtica; Los 3 pacientes ademas de contar
con los diagndsticos comentados se documentd asociacion con Sindrome 22q11.

La mortalidad de DVSVD por grupo se reporta: grupo 1.Taussig- Bing 6/20 (30%), 2.
Tipo CIV 1/33 (3%), 3. Tipo Fallot 2/27 (7.4%), 4. Tipo CIV no relacionada 0/19 (0%).

En cuanto a la probabilidad de estar libre de muerte por grupo de DVSVD encontramos
que el grupo Taussig- Bing tiene una probabilidad menor libre de muerte 62% en
comparacion con el grupo CIV no relacionada 100%. (gréfica 4).

Gréafica 3.

Probabilidad de sobrevida de la Doble via de salida segun la etapa

pediatrica de la reparacion

1.0

0.8+

Edades pediatricas

=S LACTANTES

S PREESCOLARES

=FSESCOLARES
PUBERTAD/ADOLESCENT

-nES

[+ LACTANTES-censored

+~ PREESCOLARES-censored
ESCOLARES-censored

| .« PUBERTAD/ADOLESCENT

ES-censored

0.6+
0.4
p=0.01
0.2+
0.0
T T T T T T T
.00 2.00 4.00 6.00 8.00 10.00 12.00
MESES

Gréfica 4.

Probabilidad de estar libre de muerte segun la clasificacion morfolégica de
la DVSVD

1.0

0.8

0.6+

0.4+

Probabilidad

Clasificacion

=F¥Taussig Bing

=9Tipo CIV
fd3Tipo Fallot
p=ICIV no relacionada

—+— Taussig Bing-censored
—+—Tipo CIV-censored
Tipo Fallot-censored
4— CIV no relacionada-
censored

p=0,001

T T T T T T
2.00 4.00 6.00 8.00 10.00 12.00
MESES
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DISCUSION

La correccion de la doble via de salida del ventriculo derecho es un reto clinico y
quirurgico para la mayoria de los centros hospitalarios; En nuestro hospital infantil de
referencia se estudio la sobrevida de los pacientes con diagnéstico de doble via de
salida del ventriculo derecho reparados quirargicamente en un periodo de 10 afios, es
importante mencionar que no se cuenta con bibliografia reciente para comparar
nuestros resultados, sin embargo en el 2001 en una publicacién en The Society of
Thoracic Surgeons por John W. Brown reporta sobrevida del 89% al 95% de
reparaciones de los diferentes tipos de DVSVD, lo cual coincide con lo reportado en
nuestra institucién en grupo 2: 93%, grupo 3: 93.6%, grupo 4: 100%, con excepcion
del grupo 1 : 70%; En 1986 Kirklin JW publicé la experiencia en 12 afios del 97 al
99%.(6,7)

Belli E. y Serraf publicaron en Circulation 1998, una mortalidad global igual a la nuestra
9%, ellos encontraron anomalias asociadas concordantes con las reportadas en
nuestros pacientes (coartacion aértica, estenosis valvular pulmonar e interrupcion del
arco adrtico), sin embargo, encontraron como factor de riesgo de muerte, anomalia
congénita de la valvula mitral (P=0.05) en nuestro estudio no se correlacionaron
anomalias como factor de riesgo de mortalidad. (8)

En las series internacionales como la de S. Kleinert y Lacour — Gayet F. reportan
edades medias quirargicas de 10 meses con peso promedio de 6.5 a 8kgs, en nuestro
medio la edad media es mayor 18 meses, con peso promedio 7.7kg, siendo causa las
referencias tardias de estos pacientes a nuestra institucion. (9)

En 2014 M. J. Puras publicé un estudio en poblaciéon europea reportando casos de
reparacién quirdrgica para tipo Taussig Bing con supervivencia 88%, mayor a lo
reportado en nuestra institucion, sin embargo, coincidiendo en disfuncion biventricular
como principal causa de muerte transoperatoria. (4)

En las publicaciones ya mencionadas varia la tasa de reintervenciones oscilando en
rangos de 19% hasta 43.6%, en nuestra institucion fue de 23.3% no siendo factor de
riesgo de mortalidad, lo cual coincide con la literatura internacional. (11,12)

Timothy J. Bradley 2007, public6 una mayor mortalidad en los pacientes con
correccion biventricular (23%), coincidentes en nuestro estudio con los grupos 1, 2y
3. A comparacion de los pacientes llevados a correccion univentricular (4%), en
nuestro estudio descrito en el grupo 4. Los factores de riesgo fueron grupo etario
lactantes, peso bajo para edad, anomalias del arco adrtico asociadas y obstruccion
pulmonar. (5)

24



CONCLUSIONES

A pesar de los diferentes tipos de DVSVD y variantes anatomicas, la sobrevida global
en nuestra institucion es buena y coincide con lo descrito en la literatura, sin embargo
la edad a la que iniciamos el tratamiento quirargico es mayor, lo cual puede estar
relacionado con las referencias tardias de estos pacientes a nuestra institucion;
Debemos de hacer hincapié en la importancia de la referencia oportuna de los
pacientes con cardiopatias congénitas complejas lo cual mejorara el prondstico y
evolucion de estos pacientes.

La cirugia de Jatene se asocié a la mas alta mortalidad, lo cual no sucede en otros

centros, esta informacién es de importancia para enfocarnos en mejorar las técnicas
diagndsticas y terapéuticas en este grupo de pacientes.
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Al ser un estudio retrospectivo, la informacion obtenida depende mucho de la calidad
de los datos a través del expediente clinico, al tratarse de un estudio en poblacion
pediatrica, algunos pacientes al cumplir la mayoria de edad perdieron el seguimiento
en nuestra institucion.
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ANEXOS

Anexo 1. Hoja de recoleccion de datos

NUmero

Registro

Nombre

Fecha quirargica

Edad pre quirargica

Peso pre quirurgico

Sexo

Diagnostico de base

Tipo de DVSVD

Tipo CIV

Relacion con vasos

Cirugia realizada

Anomalia asociada

Resultado quirdrgico

Cateterismo

Reintervencion

Tiempo hasta
reintervencion

Cirugia previa

Sindrome asociado

Seguimiento

Complicaciones

Momento de
complicaciones

Vivo/muerto
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