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1. RESUMEN

Objetivos: determinar las caracteristicas clinicas y morfolégicas de los pacientes
con el diagnostico de discordancia atrioventricular con discordancia ventriculo
arterial, asi como las caracteristicas referentes al método de tratamiento elegido

para estos pacientes.

Métodos: Se realizd un estudio retrospectivo, mediante la extraccion de datos de
los expedientes clinicos de pacientes con el diagndstico de discordancia
atrioventricular con discordancia ventriculo arterial y que tengan seguimiento en el
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez entre los afios 2000 y 2019. Se
evaluaron las caracteristicas morfologicas respecto a situs solitus o situs inversus,
el periodo de seguimiento y periodo libre de sintomas, la frecuencia de bloqueo A-
V espontaneo o asociado a cirugia, el tipo de tratamiento elegido entre medidas
paliativas, correccion fisioldgica, correccion anatémica, via univentricular, asi como
las complicaciones y la supervivencia respecto a cada uno de los métodos de

tratamiento.

Resultados: Se analizaron 59 pacientes de los cuales, el 83,1% de los pacientes
se encontraron en situs solitus, las anomalias asociadas mas frecuentemente son
la comunicacion interventricular y la estenosis pulmonar, el 8,5% de los pacientes
no tuvieron anomalias asociadas, el 90% de los pacientes presentaron algun
sintoma antes de los 20 afios, sin embargo hubo pacientes asintoméaticos hasta los
60 afios, hubo mayor cantidad de bloqueo A-V de forma espontanea respecto a los
posquirdrgicos se realizaron correcciones casi en numero equivalente por la via
anatomica y fisioldgica sin embargo, se reporté mayor numero de complicacionesy
mortalidad en la via anatdmica. La supervivencia independientemente del tipo de

tratamiento elegido a 50 afos fue del 75%.

Conclusiones: La morfologia de mas frecuente presentacién es en situs solitus
asociado a comunicacion interventricular y estenosis pulmonar, el bloqueo A-V

completo es mas frecuente de presentacion espontanea, la via de correccién



anatomica que a largo plazo mejora la funcion ventricular sistémica, por la
complejidad de su técnica esta relacionada a un mayor nimero de complicaciones

posoperatorias y mayor mortalidad.



2. MARCO TEORICO
2.1 INTRODUCCION

La transposicidon congénitamente corregida es una cardiopatia congénita rara, que
tiene una prevalencia reportada de 0.03 por mil nacidos vivos, representando el
0.05% de las cardiopatias congénitas. ) Se define como un espectro de
malformaciones cardiacas donde las camaras atriales se unen a los ventriculos
morfologicamente inapropiados y los ventriculos se unen a los troncos arteriales
inapropiados. Fue descrita por primera vez por Rokitansky en 1875 como
transposicion corregida, Schiebler en 1961 introdujo el término de transposicion
congénitamente corregida para distinguirlos de los pacientes corregidos
quirdrgicamente, a recibido también otras denominaciones que a dia de hoy se
consideran sinénimos tales como doble discordancia, transposicion discordante,
inversion ventricular, L-transposicion de grandes arterias, conexion atrioventricular
discordante con  conexion  ventriculoarterial  discordante, discordancia
atrioventricular con transposicion de grandes arterias, transposicion
fisiol6gicamente corregida. Cardell en 1956 y Lev y Rowlatt en 1961 presentaron
casos detallados acerca de esta patologia. (1)(2)(3) Tiene un riesgo de recurrencia
en parientes de primer grado de 2%, la etiologia multifactorial de esta entidad

continda en estudio. @

Esta enfermedad es compleja caracterizada por conexiones atrioventricular y
ventriculoarterial discordante, por tanto el atrio morfolégicamente derecho recibe el
retorno venoso sistémico y esta conectado al ventriculo morfolégicamente izquierdo
mediante la valvula mitral y el atrio morfol6gicamente izquierdo recibe sangre de las
venas pulmonares y estad conectado al ventriculo morfolégicamente derecho
mediante la valvula tricuspide y a su vez el ventriculo morfolégicamente izquierdo
situado a la derecha establece conexion con la arteria pulmonar y el ventriculo
morfol6égicamente derecho establece conexidén con la aorta completandose asi los
circuitos de la circulacion mayor y menor habitual con inversion ventricular,
guedando a diferencia de la transposicion clasica de grandes arterias la circulacion

en serie y no en paralelo, lo que resulta en que el flujo de sangre se produce de



manera normal, hecho por el que esta cardiopatia puede pasar desapercibida en un
inicio y sus manifestaciones dependeran de las malformaciones asociadas. Esta
entidad en un 95% se presenta en situs solitus y en un 5% en situs inversus, cabe
mencionar que para que esta entidad nosologica sea diagnosticada debe haber un
situs establecido, pudiendo entre los espectros de esta enfermedad encontrarse con
doble salida del ventriculo habitualmente derecho. M® Se asocia a otras
malformaciones, unas mas frecuentes que otras como ser comunicacion
interventricular, displasia de la valvula tricuspide, estenosis pulmonar, y alteraciones
del sistema de conduccién como ser bloqueo auriculoventricular de grado variable

y taquiarritmias. ©@

Estos pacientes en ausencia de defectos asociados pueden cursar asintomaticos
hasta la vida adulta, encontrada de manera incidental al realizarse un soplo,
radiografia o electrocardiograma en los cuales se sugiera la malformacion. Algunos
dependiendo de la malformacion asociada requeriran cirugia ya sea paliativa o
correctiva, con especial cuidado en la consideracién en la evaluacion de la valvula
tricuspide y la funcion del ventriculo morfolégicamente derecho que soportan la

circulacion sistémica. ©
2.2 MORFOGENESIS Y MORFOLOGIA

El tubo cardiaco que por un extremo tiene al tronco arterioso y por el otro tiene los
senos venosos realiza un giro de asa hacia la izquierda y no hacia la derecha como
es normalmente, lo que altera la posicion espacial de los ventriculos, resultando en
un ventriculo de morfologia izquierda ubicado anterior y a la derecha y un ventriculo
de morfologia derecha ubicado posterior y a la izquierda. Se produce la expansion
del canal auriculo ventricular hacia la izquierda, reduciendo y eliminando el surco
auriculoventricular, lo que resulta en la conexion de los atrios con lo ventriculos
opuestos. La causa de este giro anormal aln esta en investigacion, sin embargo,
es comun gue cuando se produce este giro anormal del tubo cardiaco se asocie a

discordancia ventriculo arterial. @

En cuanto a la morfologia describiremos en primera instancia las caracteristicas

morfolégicas y ubicacién espacial de atrios ventriculos y grandes arterias en
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condiciones normales. El atrio derecho ubicado en situs solitus a la derecha del atrio
izquierdo, se caracteriza por tener una orejuela de base ancha, forma triangular,
borde libre romo e incorporada a la cavidad atrial, la presencia de musculos
pectineos, la cresta terminalis, en la cara derecha del septum interatrial la fosa ovalis
rodeada en la parte posteroinferior por el limbo de la fosa oval o anillo de Vieussens,
y en ella desembocan las venas cavas superior e inferior y el seno coronario. El atrio
izquierdo tiene una superficie lisa, su orejuela no esté incorporada a la cavidad atrial,
es de base angosta, es digitiforme y su extremo libre termina en punta. Las valvulas
atrioventriculares siempre se corresponden con su ventriculo respectivo, la valvula
tricispide con el ventriculo derecho y la valvula mitral con el ventriculo izquierdo,
siendo la valvula tricuspide de insercidbn mas apical y la valvula mitral del insercion
mas basal, el ventriculo derecho es tripartito, tiene superficie rugosa, como
caracteristicas distintivas, la banda moderadora, el musculo papilar del cono, la
trabécula septomarginal, la cresta supraventricular, tres grupos de musculos
papilares anterior, medial e inferiores, la porcion de entrada se extiende desde la
insercién del anillo de la valvula tricispide hasta la insercion de los musculos
papilares, la porcion trabeculada que se extiende entre los masculo papilares y la
cresta supraventricular y la porcion de salida desde la cresta supraventricular hasta
la valvula sigmoidea pulmonar. El ventriculo izquierdo tiene dos grupos de musculos
papilares uno anterolateral y otro posteromedial, la porcion de entrada inicia con la
vélvula mitral que tiene dos valvas una anterior la cual en su porcion lateral tiene
continuidad con la parte posterior de la aorta ascendente constituyendo la
continuidad mitro-adrtica, el septum interventricular presenta finas trabeculaciones
posterior a la insercién de los musculos papilares, la porcién de salida se extiende
hasta la valvula aértica, y en ella se encuentra la porcibn membranosa del septum
interventricular ubicada por debajo de la porcién posterior de la valva anterior
derecha y la mitad anterior de la valva posterior de la aorta.®El orificio de la valvula
pulmonar se ubica anterior y a la izquierda respecto al orificio de la valvula adrtica,

ubicada en un plano superior respecto esta ultima.® )

Ahora pasamos a describir las caracteristicas morfoldégicas de esta cardiopatia

congénita, en situs solitus el atrio morfolégicamente derecho esta situado anterior y



a la derecha del atrio izquierdo, tiene conexion mediante la valvula mitral con el
ventriculo morfolégicamente izquierdo que tiene una ubicacién anterior y a la
derecha que el ventriculo de morfologia derecha, la arteria pulmonar emerge del
ventriculo de morfologia izquierda. El atrio izquierdo ubicado a la izquierda y
posterior al atrio derecho se conecta con el ventriculo morfolégicamente derecho

por medio de la valvula tricispide y este ventriculo a su vez se conecta con la aorta.
@

En un 5% se presenta en situs inversus, en esta disposicion el atrio
morfolégicamente derecho esta situado a la izquierda del atrio morfologicamente
izquierdo, tiene conexidbn mediante la valvula mitral con el ventriculo
morfolégicamente izquierdo que se ubica a la izquierda del ventriculo de morfologia
derecha, la arteria pulmonar emerge del ventriculo de morfologia izquierda. El atrio
izquierdo ubicado a la derecha del atrio morfolégicamente derecho se conecta con
el ventriculo morfolégicamente derecho por medio de la valvula tricuspide y este
ventriculo a su vez se conecta con la aorta. En ambas situaciones y en ausencia de
defectos asociados el ventriculo de morfologia derecha soporta la circulacion
sistémica y el ventriculo izquierdo la circulacion pulmonar. La posicion de los
ventriculos en un 80% se encuentra en levocardia con levoapex 0 mesoapex y en

un 20% se encuentra en dextroapex. @

Previamente se presentd las caracteristicas anatémicas relacionadas a cada
camara cardiaca, en esta patologia poder reconocer estas caracteristicas es
esencial para el adecuado diagnéstico y tratamiento, se debe considerar que al
invertirse la posicion ventricular o estar conectadas a la circulacion contrapuesta las
caracteristicas morfolégicas alteran su posicion debiendo tenerlas en cuenta y
describirlas adecuadamente. El ventriculo izquierdo que queda a la derecha y
anterior se puede distinguir por sus dos grupos de musculos papilares que ahora
son anteroseptal y posterolateral, los del primer grupo son susceptibles de lesion
durante la ventriculotomia, no existe infundibulo entre el ventriculo izquierdo y la
valvula pulmonar por la continuidad mitro-pulmonar, ademas el anillo mitral se

extiende hasta el anillo pulmonar que se encuentra a la izquierda de la porcion
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septal de la valvula mitral, lo que explica la asociacion en algunos pacientes con
estenosis pulmonar. En cuanto al ventriculo morfologicamente derecho la valvula
trictspide con frecuencia es displasica, llamada también Ebstein - like® semejando
la displasia e insuficiencia valvular importante de la anomalia de Ebstein en el
contexto de un ventriculo derecho que soporta la circulacion sistémica. El ventriculo
morfolégicamente derecho se conecta con la aorta via un infundibulo que se
encuentra desplazado a anterior y a la izquierda. Los tractos de salida de ambos
ventriculos tienen a los grandes vasos corriendo en paralelo a diferencia de la

disposicion normal cruzada.@®

Como consecuencia de la alteracion de la posicidén ventricular es frecuente que se
encuentren anomalias asociadas, la mas frecuente una comunicacion
interventricular por mal alineamiento entre el septo interatrial e interventricular
principalmente en la porcion anterior lo cual también es consecuencia de
alteraciones del sistema de conduccion, obstruccion al tracto de salida pulmonar,

displasia de la véalvula tricuspide.

La comunicacion interventricular es la malformacién asociada mas frecuente (50-
80%) por mala alineacién entre los tabiques interatrial e interventricular por lo que
resulta en un defecto perimembranoso, aunque puede presentarse a cualquier nivel
del tabique interventricular. Hasta en un 50% de los casos se observa estenosis
pulmonar debido a que el anillo pulmonar se encuentra entre las valvulas mitral, la
tricispide y el septum interventricular, pudiendo producirse estenosis a nivel valvular
o subvalvular pulmonar. Por lo comin no se presenta asilada, sino que esta
asociada a un defecto del septo interventricular. Las anomalias de la valvula
tricispide asociadas frecuentemente son reportadas en series de autopsia hasta en
90% sin embargo no todas tienen repercusién clinica, reportandose insuficiencia
tricuspidea en 30% de los casos ® 19y en caso de ser clinicamente significativo es
de mal pronostico. En la posicion que adopta el ventriculo morfolégicamente
derecho la valva septal de la tricispide queda desplazada medial y anteriormente,
es comun encontrar engrosamiento de las cuerdas tendinosas de las valvas

posterior y septal. La valvula septal puede estar adherida al septum interventricular
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y en algunos casos desplazarse hacia el 4pex y producir en un pequefio porcentaje
de pacientes anomalia de Ebstein. También puede verse afectada la valvula mitral
ya sea en el aparato valvular o subvalvular hasta en un 55% siendo su presencia un
dato de mal prondstico. Respecto a la circulacion coronaria en situs solitus esta se
produce en espejo, nacen de los senos coronarianos posteriores de la aorta, la
arteria coronaria derecha da la descendente anterior y la circunfleja y la arteria
coronaria izquierda sigue el surco auriculoventricular hacia la izquierda semejando

a la coronaria derecha.®@®

En cuanto al sistema de conduccion, en situs solitus se ve afectada la conduccion
atrioventricular ya que el nodo auriculoventricular queda desplazado posteriormente
y por el mal alineamiento entre los septos interatrial e interventricular no tiene
conexion con los ventriculos, esta conexion se establece por un segundo nodo
atrioventricular situado anteriormente entre la valvula auriculoventricular derecha y
el septum interatrial que se conecta al haz de His a través del trigono fibroso, este
nodo auriculoventricular anterior es displésico por lo que es comun su disfuncion y
asociacion a bloqueo auriculo ventricular de diferentes grados, presentandose en
su forma completa conforme pasa el tiempo, llegando a incrementar el riesgo en un
2% por afo. En situs inversus el nodo posterior queda conectado al haz de His de
manera normal y el nodo anterior no se conecta a este ultimo por lo que es
infrecuente  encontrar  bloqueo  atrioventricular en esta  disposicion.
Aproximadamente un 10% de los pacientes nacen con bloqueo auriculoventricular,
este porcentaje incrementa 2-5% anual. Las taquicardias supraventriculares

también estan asociadas. @

Para fines operativos el paciente que tenga cualquier otro tipo de conexion
ventriculoarterial no debera ser catalogado como transposicion congénitamente
corregida de grandes arterias, sin embargo, se excluye de esta regla la atresia
pulmonar con septum interventricular intacto al estar alineada el tronco de la arteria
pulmonar con el ventriculo morfolégicamente derecho, también se hace mencion a
la atresia aortica por las mismas razones, pero su frecuencia de presentacion es

bastante baja. ®

12



2.3 FISIOPATOLOGIA

La sangre correspondiente al retorno venoso sistémico (desaturada) llega al atrio
derecho de donde pasa mediante la valvula mitral al ventriculo morfolégicamente
izquierdo y por medio de este a la arteria pulmonar, la sangre oxigenada llega al
atrio izquierdo la cual llega al ventriculo morfolégicamente derecho y por medio de
este a la aorta. Asi la sangre tiene una circulacibn normal, por lo que las
manifestaciones clinicas dependeran de las malformaciones asociadas y de
trastornos de la conduccion, pudiendo encontrarse datos de flujo pulmonar
aumentado, flujo pulmonar disminuido, hipertension venocapilar, insuficiencia

cardiaca.

La historia natural de estos pacientes se divide en 2 grupos los que tienen un defecto
asociado y los que no, estos ultimos seran asintométicos, y no requeriran
intervencién alguna, otros pueden presentar bloqueo auriculoventricular al
nacimiento o desarrollarlo en afios posteriores, esta enfermedad puede llegar a
diagnosticarse en la edad adulta por datos de bloqueo auriculoventricular de
diversos grados, o que se manifiesten datos de falla ventricular derecha y
regurgitacion tricuspidea, traducidos en intolerancia al ejercicio, disminucion de la

clase funcional.

Los que tienen un defecto asociado se pueden dividir en 2 grupos: con obstruccion
al tracto de salida pulmonar y los que no. Los pacientes que no tienen obstruccién
al tracto de salida pulmonar y tienen un defecto septal ventricular la repercusion
depende del tamafio del defecto y del gradiente que exista a nivel de este, lo que
incrementa el flujo sanguineo pulmonar, que en defectos de tamafio mediano
produce congestion pulmonar y falla cardiaca. En el grupo con obstruccién al tracto
de salida pulmonar y las manifestaciones dependen del grado de obstruccién, si la
obstruccion es leve no se producen sintomas, en presencia de obstruccion
moderada se presentara cianosis y si la obstruccion es severa el flujo sanguineo
pulmonar depende del conducto arterioso. Entonces los pacientes con defecto

interventricular grande o atresia pulmonar requeriran una intervencion temprana,
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por otro lado, los pacientes sin repercusiéon hemodinamica presentaran a la larga
falla ventricular derecha que sera agravada, por lo que la gran mayoria de estos

pacientes requeriran cirugia en algiin momento de la vida. 9®)
2.4 CLINICA

En ausencia de lesiones asociadas los pacientes estan asintomaticos. En presencia
de malformaciones asociadas la mayoria de los pacientes se encuentran en un
espectro leve a moderado de sintomas, sin embargo, no existe un signo al examen
fisico que sea patognomoénico de esta entidad, sin embargo, el uso de examenes
complementarios basicos como la radiografia y el electrocardiograma pueden
sugerir el diagndstico. La disminucion de la clase funcional de estos pacientes suele

observarse con el paso de los afios. (D) )

Durante los primeros meses si existe un defecto asociado significativo el lactante
presentara datos de falla cardiaca, cianosis, o0 muerte subita abortada.

Los hallazgos en el examen fisico varian dependiendo de las lesiones asociadas.
La cianosis se presenta en el contexto de una obstruccion importante al tracto de
salida pulmonar, también en defectos del septo ventricular grandes que no fueron
tratados a tiempo y que ya presentan remodelacion vascular pulmonar. A la
palpacién se palpa la punta del corazén desplazado hacia la izquierda en casos de
comunicacioén interventricular o insuficiencia tricuspidea. A la auscultacién en caso
de comunicacion interventricular se ausculta un soplo holosistélico en mesocardio,
o un soplo tenue o ausencia de soplo con segundo ruido con componente pulmonar
intenso cuando el cortocircuito es bidireccional o se encuentra invertido, en
presencia de estenosis pulmonar se auscultard un soplo expulsivo y reforzamiento
del componente pulmonar del segundo ruido a nivel paraesternal alto. En caso de
una CIV grande o importante regurgitacion tricuspidea se ausculta un retumbo
diastolico apical. Debido a la disposicion de los grandes vasos con la aorta anterior
se escucha el segundo ruido intenso y unico en la parte superior del borde

paraesternal derecho o izquierdo debido al cierre de la valvula aédrtica. ?®)
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Los escenarios clinicos son variables, pueden estar asintométicos hasta el
diagnoéstico incidental por la presencia de wun soplo funcional o un
electrocardiograma con patrén con activacion ventricular anormal, o si esto no
ocurre en la edad adulta durante la investigacion por disminucion de la tolerancia al
ejercicio; falla cardiaca en el paciente con insuficiencia tricuspidea importante,
cianosis por obstruccion de la arteria pulmonar y dependiendo de la severidad
podria ser conducto dependiente; puede ser que haya un defecto del septo
ventricular que se asocie con estenosis pulmonar, de esta forma la vasculatura
pulmonar esté protegida; si existe un gran defecto septal ventricular o regurgitacion
tricuspidea asociada a bloqueo A-V en un neonato se encontrard cardiomegalia
importante y falla cardiaca descompensada que requerird soporte inotropico y

ventilatorio. ®®

La bradicardia se la puede encontrar asociada o no a falla cardiaca que representa
los diversos grados de bloqueo A-V, sindrome de Stocke Adams en la edad adulta,
pudiendo ser la primera manifestaciéon de la enfermedad. Las taquiarritmias

referidas como palpitaciones, palidez, sincope.

En la etapa fetal si se produce regurgitacion tricuspidea severa o existe bloqueo AV
completo se producird hidrops fetal, lo cual conlleva un prondstico ominoso y

generalmente termina en muerte fetal.
2.5 EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Radiografia de torax: Los hallazgos son variables y depende de las anomalias
asociadas. Permite sospechar el situs atrial mediante la determinacion del situs
bronquial y abdominal. ¥ En cuanto a la posicion del corazén puede verse la silueta
cardiaca en levocardia, mesocardia o dextrocardia independiente de la orientacion
del 4pex cardiaco. Respecto a la silueta cardiaca en situs solitus el borde izquierdo
inferior se encuentra formado por el ventriculo derecho por lo que se ve mas
convexo y el apex elevado y en situs inversus sera el borde derecho en su porcion
inferior con estas caracteristicas. ® Se puede ver cardiomegalia si existe
comunicacién interventricular, crecimiento de la auricula izquierda si existe

importante regurgitacion tricuspidea. En situs solitus la aorta es anterior e izquierda
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por lo que el borde cardiaco superior izquierdo se ve rectificado o ligeramente
abombado representando la aorta ascendente, en caso de situs inversus esta
imagen se vera en el borde superior derecho de la silueta cardiaca. La arteria
pulmonar no es visible ya que se encuentra por detras de la silueta proyectada por
la aorta. En cuanto a la vasculatura pulmonar esta puede estar aumentada en caso
de CIV o puede estar disminuida en caso de estenosis pulmonar o atresia pulmonar.
En caso de importante regurgitacion tricuspidea se veran datos de hipertension

venocapilar como lineas B de Kerley o cefalizacién de la trama vascular. V) )

Electrocardiograma: Es uno de los procedimientos mas simples y de mucha ayuda
para el diagnostico de esta enfermedad. El situs eléctrico se define mediante la
morfologia de la onda P. En ausencia de defectos asociados y en situs solitus la
onda P es normal, existe desvio del eje de QRS a la izquierda, la alteracién evidente
es la inversion de la actividad ventricular(en espejo), la activacion del septum
interventricular se produce de derecha a izquierda y en direccidon hacia adelante y
hacia arriba, lo que se traduce en la presencia de onda Q en precordiales derechas
y su ausencia en precordiales izquierdas, y ondas Q prominentes en DIl y aVF y
ondas T positivas en todas las precordiales.® Las alteraciones en la morfologia de
la onda P se deben a sobrecarga impuesta por los defectos asociados, asi la
regurgitacion tricuspidea produce crecimiento atrial izquierdo con el consiguiente
cambio en su morfologia (P mitral), o que en el contexto de una CIV que no haya
sido tratada haya hipertension pulmonar con el consiguiente cambio de la
morfologia de la onda P (P pulmonar). El complejo QRS habitualmente por la carga
impuesta el ventriculo morfolégicamente derecho tendr4 datos de hipertrofia
ventricular e imagen de bloqueo incompleto de rama izquierda. En caso de situs
inversus la imagen en el electrocardiograma se vera en espejo. @® En caso de
sobrecarga de presion del ventriculo izquierdo se vera una imagen de hipertrofia
biventricular; el desvio del eje a la derecha supondra un incremento de presion en
la circulacion pulmonar igual o superior a la presion sistémica lo que nos hara pensar

en defectos asociados con repercusiéon hemodinamica importante. (19
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Las alteraciones de la conduccion son frecuentes por las caracteristicas anatomicas
descritas previamente, las cuales se producen en situs solitus que representa el
95% de los pacientes que padecen esta enfermedad, se encuentra bloqueos
atrioventriculares de diverso grado, desde el nacimiento o aparece en afos
posteriores. 4% de los pacientes nacen con bloqueo A-V incrementandose la
probabilidad en un 2-5% por afio. El bloqueo A-V de primer grado es el mas

frecuente y esta presente en el 50% de los pacientes. @ @)

En casos de importante regurgitacion tricuspidea, se presenta casos de fibrilacion

auricular, o sindrome de preexcitacion.

Ecocardiografia: Una herramienta muy Util, poco invasiva y de bajo costo, que
permite el diagnostico de esta enfermedad desde la etapa fetal, y posteriormente
sirve como herramienta de seguimiento. Como en cualquier otra cardiopatia
congénita el adecuado uso de esta herramienta permite realizar un diagndstico
adecuado y aporta datos valiosos necesarios para definir la conducta de estos
pacientes, por lo que debe realizarse de manera estructurada y secuencial con el
fin de evitar confusiones u omitir datos de importancia. Se definira el situs atrial, la
conexion atrioventricular, la conexién ventriculo arterial, debe tenerse en cuenta que
la posicién del corazén puede estar alterada o que el septum interventricular tenga
una diferente orientacién, por lo que la posicién del transductor variard dependiendo

de las circunstancias. @

El situs atrial se identifica por la morfologia de las orejuelas, por la relacion aorto-
cava a nivel abdominal que en situs inversus la aorta se encuentra al lado derecho
de la columna vertebral y la vena cava inferior a la izquierda de esta, es importante
recordarlo ya que un 5% de los pacientes con transposicion corregida de grandes
arterias tendra esta disposicion, moviendo el transductor hacia arriba en un avista
subcostal se puede determinar la posicion cardiaca, y la relacién de las camaras
entre si. La vista subcostal es muy importante ya que ademas puede surgir la
primera pista para la discordancia A-V observandose un mal alineamiento
significativo entre los septos atrial y ventricular caracteristico de esta entidad. Otro

dato que puede ser de ayuda son los retornos venosos las venas cavas al atrio

17



derecho y las venas pulmonares al atrio izquierdo. La conexion atrioventricular se
determina mediante la identificacion de cada uno de los ventriculos mediante sus
caracteristicas morfoldgicas, la identificacion de las valvulas atrioventriculares
ayuda en gran medida ya que siempre cada ventriculo esta seguido de su valvula
correspondiente, debiéndose identificar su insercién en el tabique interventricular
como su morfologia en sistole, se identifica a la valvula tricispide por su insercion
mas apical en un corte apical 4 camaras y por la presencia de 3 valvas en un eje
corto a nivel de las valvulas atrioventriculares, ademas, se puede encontrar la banda
moderadora. En caso de anomalia de Ebstein asociada se vera el anillo desplazado
apicalmente y si existe una CIV de entrada esta podra ser evaluada en un corte
apical 4 camaras, ademas al estar asociado en un buen nimero un defecto septal
interventricular es comdn que sea perimembranoso con extension a la entrada y
que de esta manera prolapse la valva septal a través del defecto; el doppler color
evalla cuantitativamente la regurgitacion valvular, y en un eje corto paraesternal en
caso de CIV perimembranosa sera el corte de eleccion para la visualizacion. Para
la identificacién del ventriculo izquierdo de igual forma se realiza un corte apical
cuatro cdmaras para ver el nivel de insercion de la valvula mitral que es méas basal
respecto a la contralateral, durante la sistole en un eje corto a nivel de las valvulas
atrioventriculares se ven dos valvas, y en un corte mas apical se identifican dos
musculos papilares. Lo siguiente es determinar la conexion ventriculo arterial, se
puede observar en un corte 5 camaras paraesternal la emergencia de la aorta desde
el ventriculo morfolégicamente derecho ubicado a la izquierda y con una angulacién
mas posterior se ve la emergencia de la arteria pulmonar del ventriculo de
morfologia izquierda ubicado a la derecha que se dirige hacia atras y se bifurca, de
la misma manera se puede ver en un eje largo paraesternal la emergencia de las
grandes arterias en paralelo la aorta saliendo del ventriculo izquierdo ubicado a la
derecha y la pulmonar emergiendo del ventriculo derecho ubicado a la izquierda,
ademas de que no existe continuidad entre la valvula atrioventricular izquierda y la
aorta. En el eje corto a nivel de las grandes arterias se ve que la aorta tiene una
ubicacion anterior y a la izquierda respecto a la arteria pulmonar, y se observa un

patrén de doble circulo en lugar de tener a la aorta en el centro de la imagen rodeada
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por el tronco de la pulmonar por delante y hacia la izquierda. @®®) Al tener una
posicion anterior la aorta se visualiza con mayor claridad las arterias coronarias,

siendo la disposicién de estas habitual en un 75% de los casos. @

Las lesiones asociadas deben ser evaluadas para evaluar la necesidad de algun
procedimiento, asi como el prondstico de estos pacientes. Se debe evaluar el
defecto septal interventricular respecto a su tamafio y ubicacion para hacer el
planeamiento quirargico, se debe evaluar la valvula pulmonar ya que de esto
depende si se realizara el doble switch, en caso de ser hipoplasica contraindicara el
procedimiento. Se debe evaluar las valvulas atrioventriculares, mediante este
estudio se puede identificar adecuadamente la insuficiencia tricuspidea y valorar
sus posibles causas ya sea displasia de las valvas, dilatacién del anillo valvular,
desplazamiento excesivo del anillo hacia el 4pice cardiaco o desplazamiento septal
de la valvula. En caso de existir importante lesién de la valvula mitral se excluye de

tratamiento mediante doble switch. @@

El ecocardiograma transesofagico es una buena opcion en el paciente mayor con
una limitada ventana transtoracica o para la valoracion perioperatoria. El
ecocardiograma 3D aporta un andlisis mas detallado de la morfologia cardiaca de
estos pacientes, se usa para evaluar la valvula tricispide, la morfologia del tracto
de salida del ventriculo derecho y la naturaleza de la obstruccion, la relacion del
defecto septal interventricular con la aorta, situaciones en las que este método

adquiere gran valor. W@

La angiografia es una herramienta muy Uutil, sin embargo, a pesar de que mediante
esta se puede determinar la morfologia de las camaras cardiacas, sus conexiones,
funcién valvular y ventricular, lesiones asociadas, tiene indicaciones especificas ya
que estas caracteristicas pueden ser definidas adecuadamente mediante
ecocardiografia 2D y 3D al ser esta menos invasiva. Las indicaciones especificas
para la indicacion de cateterismo diagndstico preoperatorio para la definicion de la
anatomia coronaria, mejor descripcion de los defectos septales interventriculares
musculares, evaluacion de la presion pulmonar en escenarios en los que hubo un

gran defecto septal interventricular, regurgitacion tricuspidea severa, y determinar
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los grados de obstruccion de los tractos de salida ventriculares, sospecha de
circulacion colateral aortopulmonar o cianosis inexplicable.® Entre las indicaciones
para realizar un cateterismo intervencionista se encuentran la valvuloplastia
pulmonar, angioplastia de ramas pulmonares, cierre de defectos interventriculares
musculares de dificil acceso quirargico.® Al tener el sistema de conduccion alterado
en un 95% de los casos y ser fragil existe gran probabilidad de producirse bloqueo

AV durante el cateterismo.(@®)®)

La resonancia magnética es una herramienta muy util y de gran valor para el analisis
de cardiopatias complejas es muy util en la valoracion de la funcién ventricular
derecha, competencia de la valvula tricuspide, anatomia coronaria y funcion
ventricular izquierda, asi como su masa, debiéndose utilizar de preferencia en

pacientes que se llevaran a doble switch. ()
2.6 TRATAMIENTO MEDICO

El manejo de estos pacientes depende de los defectos asociados, asi un paciente
sin defectos asociados asintomatico que se le diagnostica eventualmente la
enfermedad se debera realizar un seguimiento estrecho vigilando la funcién
ventricular derecha, la funcién valvular izquierda y la funcion del sistema de
conduccion, requerirdn posteriormente manejo para la insuficiencia cardiaca o
bloqueo atrioventricular. Si se trata de un neonato que sea conducto dependiente
se iniciara terapia con prostaglandinas a dosis de 0.05 — 0.1 mcg/kg/min, mientras
se prepara para un cateterismo intervencionista o colocacion de fistula sistémico
pulmonar. En caso de tener un defecto septal ventricular con repercusion
hemodindmica se instaurara tratamiento anticongestivo con diurético, disminucion
de la poscarga con un inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina y un beta
bloqueador que en los casos de transposicion congénitamente corregida se vio que
tiene mejores resultados, mejorando la clase funcional y fraccion de eyeccion. De la
misma forma en pacientes con disfuncién ventricular derecha y regurgitacion

tricuspidea se beneficiaran del esquema anterior.

Los pacientes con transposicién congénitamente corregida incrementan en un 2%

su probabilidad de presentar blogueo atrioventricular de los cuales los que tengan
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grados avanzados requeriran la colocacion de marcapasos, el cable de estimulacion

ventricular se coloca en el ventriculo morfolégicamente izquierdo.
2.7 TRATAMIENTO QUIRURGICO

Se divide en dos grupos: a) procedimientos paliativos y b) procedimientos
correctivos, este Ultimo grupo a su vez contempla la correccion fisiolégica y la

correccién anatdémica.

Los procedimientos paliativos consisten en: a) fistula sistémico pulmonar para
asegurar flujo sanguineo pulmonar en lactantes con cianosis severa por obstruccién
del tracto de salida pulmonar y dejar la correccion para el futuro, también como paso
previo a la secuencia de derivacién cavopulmonar en caso de que el paciente tenga
anatomia para fisiologia univentricular, se realizara una fistula sistémico pulmonar
de Blalock — Taussig modificada, y si el ductus arterioso es permeable se realizara
la ligadura para evitar competencia de flujos, la fistula sera de 3.5mm en menores
de 3 meses y de 4mm en mayores de 3 meses, b) cerclaje de la arteria pulmonar
para disminuir el flujo pulmonar y de esta manera proteger la vasculatura pulmonar
en caso de que exista una comunicacion interventricular grande. También se utiliza
el cerclaje pulmonar en el contexto de entrenamiento del ventriculo

morfolégicamente izquierdo para que este soporte el doble switch. @

Los procedimientos correctivos contemplan dos vias una fisioldgica y otra
anatdmica. En la correccidn fisiolégica se deja al ventriculo derecho como ventriculo
sistémico, y se centra en la reparacién de los defectos asociados, comprende
esencialmente el cierre de la comunicacion interventricular y ampliacion del tracto
de salida pulmonar. La CIV con mayor frecuencia es perimembranosa por lo que se
puede cerrar a través del atrio derecho y de la valvula mitral, se utilizaria el abordaje
por ventriculotomia izquierda en caso de que este asociado una obstruccion al tracto
de salida pulmonar y se planee reconexion ventriculo pulmonar mediante un injerto
extracardiaco. Esta contraindicada la ventriculotomia derecha ya que este ventriculo
soporta la presion sistémica. Se realiza el cierre con parche con sutura discontinua
con la precaucion de no dafiar el sistema de conduccion que esta en el borde

anterosuperior del defecto para lo que se realizan los puntos desde el lado septal
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del ventriculo derecho. La obstruccién al tracto de salida pulmonar puede ser
valvular sub o supravalvular, en caso de que sea subvalvular por membranas
bastara con resecar la membrana o si es por fusidn valvar se realizara
comisurotomia. Si existe obstruccion a varios niveles o si tiene componente
muscular la ampliacién quirdargica no serd viable por la localizacion del infundibulo
ya que esta desplazada hacia atrds y se ubica entre las dos valvulas
atrioventriculares y se encuentra en intima relacion con las coronarias y el sistema
de conduccién, por lo que en estos casos se preferirhA la conexidon
ventriculopulmonar con tubo extracardiaco. ® En caso de insuficiencia tricuspidea
por alteracion intrinseca de la valvula se propone la reparacion o el cambio valvular,
en caso de que la funcion ventricular derecha esté conservada ya que se reportan

resultados poco alentadores progresando la falla derecha y falla de la prétesis. () )

La complicacién mas frecuente en el cierre de CIV es el bloqueo AV completo en
15-30% de los casos, y la mortalidad reportada del 5-10%, en caso de que se asocie

estenosis pulmonar significativa la mortalidad se eleva a un 10-15%. ®)®

Hay estudios que sugieren que el cerclaje de la arteria pulmonar tiene un efecto
positivo a nivel de la funcion ventricular sistémica y de la regurgitacion tricuspidea,
sin embargo, hay series en las que no se encontraron beneficios en el ventriculo

sistémico. @

Los resultados de este método de tratamiento son bastante variables con
supervivencia entre el 48 al 72% a 30 afos, sin embargo, el comin denominador en
estos pacientes es el deterioro progresivo de la funcién del ventriculo derecho que
genera mayor insuficiencia tricuspidea y congestién venocapilar retrograda, también
se ve asociado con mayor frecuencia a mayor edad bloqueo AV completo o arritmias
crénicas que empeoran el panorama de estos pacientes. ® Hraska reporta una
supervivencia del 75% a 5 afios y 68% a 10 afios, un 40% requiri6 cambio de la
valvula sistémica en un plazo de 10 afios. @ El prondstico incierto de este tipo de

correccion impulsoé la correccién anatémica que describiremos a continuacion. ®)

La correccion anatomica es el conjunto de procedimientos mediante los cuales el

ventriculo izquierdo queda como ventriculo sistémico, es denominado doble switch
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y consiste en redirigir el flujo de las venas cavas hacia el ventriculo
morfologicamente derecho mediante la cirugia de Senning y posteriormente hacer
el switch arterial para que de este modo el contenido sanguineo de la auricula
izquierda se dirija al ventriculo morfolégicamente izquierdo y este expulse la sangre
hacia la aorta quedando restablecida sus funcién de bomba que soporta la
circulacion sistémica, la sangre procedente de la cavas se redirige mediante un tanel
hacia la valvula tricispide llega al ventriculo morfolégicamente derecho y es
expulsada hacia la arteria pulmonar. En caso de que exista obstruccion del tracto
de salida hacia la pulmonar se realiza conexién ventriculo arterial mediante tubo
extracardiaco con el procedimiento de Rastelli y se conecta el ventriculo de
morfologia izquierda con la aorta mediante un tunel por el defecto septal
interventricular. Es el de eleccion en pacientes con disfuncion ventricular derecha 'y
regurgitacion tricuspidea. Este tipo de correccién tiene estrictos requisitos para que
pueda ser llevada a cabo de manera Optima 1) que no haya obstruccion en los
tractos de salida arteriales, 2) que los ventriculos estén balanceados, 3) que el
ventriculo izquierdo tenga una presion del 75% respecto a la sistémica, 4) que la
anatomia coronaria sea favorable para su cambio de posicién. Esta opcién fue
propuesta en miras de tener una mejor funcion ventricular a largo plazo y si bien en
reportes a corto y mediano plazo hay menos complicaciones respecto a la
correccion fisiolégica, sin embargo, se ha reporta mayor nimero de bloqueo AV que

requirieron implante marcapasos. ©

El manejo post operatorio inmediato de estos pacientes en la unidad de terapia
intensiva pediatrica sera con el paciente sedado, relajado, con ventilacion mecénica
y apoyo inotropico ya que usualmente se deja con el esterndn abierto por 48 hrs, o

con circulacion extracorpérea por algunos dias mientras se recupera el miocardio.

Al estar condicionado el éxito de esta técnica por la adecuada adaptacion del
ventriculo izquierdo a su nueva funcidbn y mayor exigencia este puede ser
reentrenado mediante el cerclaje de la arteria pulmonar con el objetivo de llevar la
presién del ventriculo de morfologia izquierda a 75-80% respecto al sistémico, tener

una relacion masa del ventriculo izquierdo/volumen del ventriculo izquierdo mayor
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a 1.5, grosor normal de la pared del ventriculo izquierdo y funciéon normal. ) Debe
considerarse que a pesar de existir regurgitacion tricuspidea asociada a falla
ventricular derecha, las resistencias pulmonares se mantienen bajas, por lo que el
ventriculo izquierdo pierde fuerza progresivamente lo que hace necesario este
reentrenamiento, sin embargo, no se define aun la edad ideal para iniciar este
entrenamiento, lo que se sugiere es que a menor edad mejores seran los resultados.
(2) El doble switch se realizara en los siguientes 6-18 meses. La mortalidad reporta
para este procedimiento es del 10%. ®) Anderson et al. Reportan en su serie de 54
casos una mortalidad temprana de 5.6% para la reparacién anatdémica, y el 12%
tuvieron bloqueo AV completo, se observdé que la regurgitacion tricuspidea
disminuy6 en todos los pacientes, insuficiencia valvular de la neoaorta en pocos
casos Yy en una pequefia proporcion llegaron a requerir cambio valvular adrtico. Se
observé mayor tendencia a la falla ventricular izquierda postquirargica en pacientes
gue tuvieron reentrenamiento del ventriculo izquierdo en comparacion con los que

no la requirieron. ®©)®

En caso de que no sea posible una correccién biventricular, ya sea por ventriculos
desbalanceados o cabalgamiento valvular esta indicado la secuencia a derivaciéon
cavopulmonar total, con resultados satisfactorios en cuanto a la calidad de vida y

complicaciones posteriores.

El seguimiento post operatorio de estos pacientes debe ser sistemético vigilando la
funcién ventricular, valvular y evaluando el sistema de conduccion periédicamente
cada 6-12 meses, asi como los cuidados pertinentes del marcapasos en caso de
haberlo requerido.

Respecto a la actividad fisica que pueden realizar estos pacientes en ausencia de
lesiones residuales puede indicarse ejercicio con carga dinamica y estatica
moderada, en caso de haber lesiones residuales como bloqueo AV, estenosis 0
disfuncion ventricular debe restringirse el ejercicio con carga estatica. Estos
pacientes se beneficiarian de asistir de acuerdo a la edad a un programa de
rehabilitacion cardiaca para incrementar la tolerancia al ejercicio y valorar a la vez

el riesgo de arritmias o presencia de isquemia durante el ejercicio.
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La discordancia atrioventricular con discordancia ventriculo arterial es una
cardiopatia congénita rara, de presentacion clinica variable, por lo que es
indispensable un adecuado analisis morfologico, tiene evolucion comun hacia la
falla ventricular derecha, requiere ademas una estrecha vigilancia del sistema de
conduccidn, existen varias opciones de tratamiento las cuales se llevan a cabo en
el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez al ser este el centro principal de
referencia a nivel nacional, el modo de tratamiento ha ido evolucionando, siendo la
preferencia actual realizar la correccién anatoémica, con resultados a corto y
mediano plazo favorables respecto a la mejora de la funcion ventricular, sin embargo
esta via de tratamiento no esta libre de complicaciones, por lo que es necesario
realizar un analisis clinico y morfol6gico actualizado de estos pacientes durante su
evolucion y respecto al tipo de tratamiento elegido en el Instituto Nacional de

Cardiologia.

4. JUSTIFICACION

La discordancia atrioventricular con discordancia ventriculo arterial, frecuentemente
se asocia a otras malformaciones cardiacas que derivan del desarrollo embriolégico
anormal y de la carga de funciones que en condiciones normales no se les asigna
como la valvula tricuspide que queda en posicién sistémica o el ventriculo derecho
cuya anatomia no esta disefiada para soportar la circulacion sistémica, lo que se
vera en el 95% de estos pacientes ya que se presentan en situs solitus y en esta
forma es en la que existen mayor nimero de defectos asociados, varios son los
escenarios clinicos de esta patologia sin embargo, el tratamiento ha ido
evolucionando conforme pasa el tiempo en base a resultados poco alentadores con
la correccidn fisiolégica, siendo actualmente el objetivo principal del tratamiento
dejar el ventriculo de morfologia izquierda como ventriculo sistémico siempre y

cuando las caracteristicas del paciente lo permitan.
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Se analizaran las caracteristicas clinicas de los pacientes atendidos en el Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez, se identificara las caracteristicas
morfologicas de estos pacientes, el tipo de tratamiento elegido, las complicaciones

asociadas y mortalidad respecto a cada una.

5. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cudles son las caracteristicas clinicas y morfoloégicas de los pacientes con
discordancia atrioventricular con discordancia ventriculo arterial? ¢Qué tipo de
tratamiento se utiliza con mas frecuencia en los pacientes con discordancia
atrioventricular con discordancia ventriculo arterial y cuéles son las complicaciones

relacionadas?

6. HIPOTESIS

Los pacientes con discordancia atrioventricular con discordancia ventriculoarterial
en un bajo porcentaje no tienen anomalias asociadas, sin embargo, la mayoria las
presenta y depende de estos las caracteristicas clinicas, tienen una evolucion
comun hacia la falla del ventriculo sistémico asociado a trastornos de la conduccién
atrioventricular, el tipo de tratamiento que coloca el ventriculo izquierdo como
sistémico mejora la funcién cardiaca a largo plazo, sin embargo, el tipo de cirugia

requerida es mas agresiva por lo que tiene mas complicaciones.
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7. OBJETIVOS
7.1 GENERAL

Determinar las caracteristicas clinicas, morfologicas y el tipo de tratamiento que se
realiza en los pacientes con discordancia atrioventricular con discordancia
ventriculo arterial que realizan seguimiento en el Instituto Nacional de Cardiologia

Ignacio Chévez en un periodo de 20 afios.
7.2 ESPECIFICOS

e Determinar las caracteristicas demogréficas de los pacientes.

e Determinar el situs atrial y posicion cardiaca mas frecuente.

¢ Identificar anomalias asociadas mas frecuentes en relacion a cada situs.

e Determinar la frecuencia de presentacion de insuficiencia tricuspidea.

e Determinar el periodo libre de sintomas y la sintomatologia mas comun al
debut.

e Determinar el periodo de seguimiento

e Determinar la supervivencia a partir del diagnéstico en relacién al
tratamiento elegido.

¢ l|dentificar el procedimiento quirdrgico mas utilizado en la correccion de
estos pacientes.

e Determinar las complicaciones posteriores al tratamiento elegido.

e Determinar la frecuencia de bloqueo de la conduccién atrioventricular de
tercer grado postquirdrgico y no asociado a cirugia.

e Determinar que otras arritmias se presentan en estos pacientes.

e Determinar la mortalidad respecto al tratamiento elegido.
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8. METODOLOGIA

Tipo de disefio: Se realiz6é un estudio no experimental, de tipo analitico, descriptivo,
retrospectivo en el periodo de enero de 2000 a diciembre de 2019.

Grupo de pacientes: Pacientes con diagndstico de discordancia atrioventricular
con discordancia ventriculo arterial atendidos en el Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chévez en el periodo de enero 2000 a diciembre de 2019.

Variables:

e Sexo.
e Edad al diagndstico.
e Situs y posicion cardiaca
e Anomalias cardiacas asociadas.
e Sintomatologia.
e Grado de insuficiencia tricuspidea pre y posquirdrgica.
e Edad de presentacion de bloqueo de la conduccion atrioventricular.
e Clase funcional pre y posquirurgica
e Tipo de tratamiento realizado
e Paliativo
e Fisioldgico
e Anatomico
e Univentricular
e Causay periodo en el que se produjo la defuncion.
e Procedimiento intervencionista requerido.

e Complicaciones posquirurgicas.
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9. CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes con expediente activo en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chéavez con el diagnéstico establecido de discordancia atrioventricular con
discordancia ventriculo arterial, que hayan sido atendidos y se realice el tratamiento

y seguimiento en el periodo establecido de enero de 2000 a diciembre de 2019.
10. CRITERIOS DE EXCLUSION

e Paciente cuyo tratamiento intervencionista o quirurgico haya sido fuera del
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

e Paciente cuyo expediente no contenga todos los datos requeridos para esta
investigacion.

e Pacientes que no hayan tenido seguimiento en el Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chéavez.

11. ASPECTOS ETICOS

Es una investigacién sin riesgo, ya que se emplea un método documental y no se
realiza una modificacién intencionada en las variables o tratamiento de los pacientes

elegidos.
12. RECURSOS Y FINANCIAMIENTO

- Proporcionados por INCICH: Instalaciones de atencidbn a pacientes
pediatricos, equipo de papeleria para impresion de formato de recoleccion de
datos.

- Proporcionados por el tesista: Equipo de computo para elaboracion del
manuscrito, equipado con programa de analisis de datos Excel de la

compafiia Microsoft y SPSS.
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13. RESULTADOS

En el periodo establecido de 20 afios se revisO el expediente de 59 pacientes,
observandose la presencia de la enfermedad con mayor frecuencia en los pacientes
masculinos que representan el 67,8%, el sexo femenino esta presente en el 32.2%
de los casos, con una razon de 2:1. La media de edad al diagnéstico es de 7.8 afios,
con una media de seguimiento de 9,6 afios y una desviacion estandar de 6,3 afios.
Del total de pacientes el 83,1% tiene situs solitus y el 16,9% tiene situs inversus.

TABLA N°1: ASPECTOS DEMOGRAFICOS

Situs solitus  Situs inversus Total

Numero de pacientes 49 10 59
Masculino : Femenino 33:16 7:3 59
Con anomalias

asociadas 45 9 54
Sin anomalias asociadas 4 1 5
Bloqueo A-V

espontaneo 12 0 12
Operados 23 4 27

Fuente: Elaboracion propia

Tuvieron anomalias asociadas el 91,5% y el 8,5% se diagnosticaron sin anomalias
asociadas. Las anomalias asociadas se presentaron con mayor frecuencia en el
grupo de pacientes que tienen situs solitus representando el 76% del total de
pacientes. La posicion cardiaca mas frecuente fue la posicion del corazén en
levocardia con un porcentaje de 69,5%, seguido de la posicion en dextrocardia con
un porcentaje de 18,6% y por ultimo la posicion cardiaca en mesocardia en un
11,9%. En su totalidad los pacientes con levocardia tuvieron un situs solitus, sin
embargo las otras dos posiciones tanto dextrocardia como mesocardia tienen una

distribucion casi igual para ambos situs. Las anomalias se detallan a continuacion
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por orden de frecuencia, la comunicacion interventricular estuvo presente en 42
casos representando el 72,1%, la estenosis pulmonar presente en 25 casos con el
42,4%, la anomalia de Ebstein se presento en 7 casos con el 11,9%, se observé un
caso de atresia pulmonar y destaca entre otras malformaciones asociadas la
presencia de comunicacion interauricular en 21 casos representando el 35%, de
manera preferencial se presenté en pacientes con situs solitus con 17 casos. Las
variedades mas encontradas de anomalias asociadas corresponden en el caso de
la CIV ala del tipo perimembranoso con una frecuencia de 30 casos y en el caso de
la estenosis pulmonar el tipo valvular estuvo presente en 21 casos y la variedad

subvalvular en 10 casos.

GRAFICO N° 1 ANOMALIAS ASOCIADAS
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Comunicacién Interventricular
1 9 19 29 39 49 59

20 pacientes se encontraban al diagndstico sin insuficiencia tricuspidea asociada a
la transposicidbn congénitamente corregida, 16 pacientes se encontraron con

insuficiencia tricuspidea severa, 15 de grado leve y 8 de grado moderado.
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GRAFICO N° 2 INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA AL DIAGNOSTICO
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El 30% de los pacientes se presentaron de forma asintomética, las manifestaciones
iniciales mas frecuentes referidas por los pacientes o padres de estos corresponde
en orden de frecuencia a la disnea en 14 casos al igual que la cianosis, le sigue la
fatiga a la alimentacién en 11 pacientes y la diaforesis en 7 pacientes, con menos
frecuencia se encuentran las palpitaciones, mareos y sincope, sin embargo, fueron

las manifestaciones iniciales de la cardiopatia con bloqueo de la conduccion AV.
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GRAFICO N° 3 SINTOMATOLOGIA AL DIAGNOSTICO
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Se realiza un analisis de regresion representado mediante curvas de Kaplan Meier
para evaluar el tiempo libre de sintomas de los pacientes que son objeto de nuestro
estudio, observando que la aparicion de sintomas pese al diagnéstico tardio puede

presentarse desde la infancia.

GRAFICO N°4 PERIODO LIBRE DE SINTOMAS
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Del total de pacientes 27 fueron sometidos a cirugia, optdndose en 9 de los casos
por la correccion anatomica (33%) , 8 casos por la via fisiologica (30%) de los casos,
7 pacientes con cirugia paliativa (25%), y 3 casos se manejaron por la via

univentricular.

GRAFICO N° 5 TIPO DE CIRUGIA
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Las complicaciones relacionadas a cada tipo de procedimiento se enumeran en el
grafico siguiente, se ve un alto numero de complicaciones en la correccién
anatdmica respecto al total de pacientes que tuvieron esta via de reparacion, siendo
8 de 9 pacientes que presentaron alguna complicacion durante el posquirurgico. Se
observa también un numero importante de complicaciones relacionadas en la
correccion fisioldgica que se reportan en numero de 5 respecto a los 8 pacientes en
los que se eligié esta via de tratamiento, con menor nimero de complicaciones en
pacientes con cirugia paliativa y que se opt6 por la opcidn univentricular con nimero

de complicaciones de 3 y 1 respectivamente.
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GRAFICO N° 6 COMPLICACIONES POST QUIRURGICAS
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Tuvieron mayor necesidad de reintervencion o cateterismo post quirdrgico los
pacientes que tuvieron correccion anatdmica con 5 cateterismos y 6
reintervenciones con porcentaje de 55,5% y 66,6% respectivamente, respecto a la
correccion fisiolégica no se encontré necesidad de cateterismo o reintervencion,
respecto a la cirugia paliativa hubo necesidad de reintervencién en 2 casos con
porcentaje de 28,5%, en la via univentricular se reportaron 2 casos que necesitaron

cateterismo post quirdrgico con un porcentaje de 66,6%.
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GRAFICO N° 7 NECESIDAD DE CATETERISMO O REINTERVENCION
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Presentaron bloqueo de la conduccion atrioventricular de manera espontanea 12
pacientes que representan el 20,3% del total de los pacientes y coincidiendo con la

literatura revisada el total de casos se produjeron en pacientes con situs solitus.

GRAFICO N° 8 ALTERACION DE LA CONDUCCION ATRIOVENTRICULAR
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4 pacientes presentaron bloqueo de la conduccion atrioventricular posterior al
evento quirdrgico, todos se presentaron posterior a la correccion anatémica y

requirieron la implantacién de marcapasos.

GRAFICO N° 9 BLOQUEO A-V EN EL POST QUIRURGICO
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Otras arritmias encontradas en este grupo de pacientes corresponden a
taquiarritmias supraventriculares y de la union atrioventricular, con una frecuencia
de 2 para la taquicardia atrial y el flutter atrial y de 1 para la fibrilacion ventricular y
la taquicardia por reentrada intranodal, con porcentajes de 3,4% y 1,7%

respectivamente.
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GRAFICO N° 10 TAQUIARRITMIAS ASOCIADAS A DOBLE DISCORDANCIA
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La mortalidad global de este grupo de pacientes es del 22%, el 38,4% no esta
relacionado a procedimientos quirdrgicos y el 61,6% se produjo en el post
quirargico, de estos un caso se produjo en el postoperatorio alejado. Las causas se

detallan en el gréfico siguiente.

GRAFICO N° 11 MORTALIDAD
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GRAFICO N° 12 SUPERVIVENCIA A PARTIR DEL DIAGNOSTICO
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Se analiza la supervivencia a 20 afios mediante curvas de Kaplan Meier, con una
significancia de 0,233 por lo que traduce que el tipo de tratamiento no influy6 en el
tiempo de sobrevida de este grupo de pacientes. De las curvas se deduce que los
pacientes sin tratamiento quirdrgico que se presentan en la etapa neonatal y de
lactante menor tienen una sobrevida corta para luego estabilizarse la curva llegando
con mas del 80% a 20 afios. Los pacientes cuya via de tratamiento se realiza
mediante medidas paliativas la curva tiene un descenso brusco cuando el
diagnéstico y la necesidad de tratamiento es en los primeros meses de vida, se
estabiliza durante los primeros afos de vida y permanece asi a lo largo de la curva.
Los pacientes que fueron llevados a correccion fisiologica muestran un descenso
en la curva en la etapa pre-escolar y luego permanece estable a lo largo del tiempo.
Los pacientes a los que se les realiz correccion anatémica tienen peor prondstico
de sobrevida durante los primeros 5 afios par luego permanecer estable la curva. Y
por ultimo los pacientes en los por sus caracteristicas morfologicas se optd por la

via univentricular muestran supervivencia del 100% a 20 afios. La probabilidad de
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supervivencia a 50 afos calculada alcanza el 75% independientemente del

tratamiento elegido.
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14. DISCUSION

La discordancia atrioventricular con concordancia ventriculoarterial es una
enfermedad heterogénea y compleja cuyo diagnostico puede hacerse en cualquier
etapa de la vida, asi como hay pacientes que tienen un debut en la etapa neonatal
por sintomas de falla cardiaca debido al amplio espectro de anomalias asociadas,
pueden haber pacientes cuyo diagnéstico pueda ser tardio debido a que no tienen
anomalias asociadas 0 permanezcan estables mientras estas no repercutan
hemodindmicamente. En el presente estudio encontramos una media de edad al
diagnoéstico de 7.8 afos, y con mas frecuencia en el sexo masculino con una
relacion 2:1, al igual que la literatura revisada un mayor porcentaje tiene un situs
solitus sin embargo se encontraron mayor porcentaje de casos en situs inversus
(16.9%). Al igual que en la literatura revisada la anomalia mas frecuentemente
asociada es la comunicacién interventricular de tipo perimembranoso seguido por
la estenosis pulmonar de predominio subvalvular y valvular, ambas anomalias con

mayor frecuencia de presentacion en situs solitus.

La evolucién natural de los pacientes en ausencia de anomalias asociadas es hacia
la falla del ventriculo sistémico la cual se puede ver comprometida ain mas por
alteraciones en la valvula tricispide que ocupa una posicidn sistémica, funcion para
la cual no esta preparada anatomicamente, en este estudio encontramos 39
pacientes con algun grado de insuficiencia tricuspidea de los cuales 8(13,5%) se
encontraron en grado moderado y 16(27%) en grado severo al momento del
diagnéstico, 7(11,8%) pacientes con anomalia de Ebstein. El periodo libre de
sintomas encontrado en este estudio fue de 11,6 afios, cabe mencionar que como
hubo pacientes asintomaticos hasta la edad adulta en los cuales el diagnéstico se
hizo de forma incidental o por manifestaciones de intolerancia al ejercicio o datos
clinicos de blogueo A-V, hubo pacientes bastante sintomaticos desde el inicio de la

vida que requirieron algun tipo de medida paliativa o correctiva.

Veintisiete pacientes recibieron tratamiento quirirgico, con una proporcion similar
entre la correccion anatdmica y fisiologica, y si bien la via de tratamiento 6ptima

para el manejo de estos pacientes es la correccion anatomica dejando el ventriculo
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de morfologia izquierda en posicion sistémica se observaron mayor niumero de
complicaciones post quirargicas, asi como necesidad de reintervencion tanto por
via quirdrgica o cateterismo en estos pacientes. Esta técnica es de mayor
complejidad requiriere tiempos prolongados de circulacion extracorpérea y su
manejo se hace muy complicado en el post operatorio inmediato por lo que esta
asociado a mayor morbilidad y mortalidad. El porcentaje de complicaciones
reportado en la literatura va desde el 15-30%, sin embargo, se encontraron en
nuestro estudio mayor porcentaje de complicaciones relacionadas con la correccion

anatoémica.

Se encontré como complicacién del post operatorio bloqueo A-V completo en 4
pacientes que representa el 6,7% todos los casos relacionados a correccion
anatomica, coincidente con la revision en la literatura ya que el sistema de
conduccion es susceptible de esta lesion. Sin embargo, de manera espontanea fue
mayor el numero de pacientes que desarrollaron bloqueo A-V correspondiente al
20% de los pacientes que son objeto de este estudio, al igual que en la literatura
todos los bloqueos A-V espontaneos se produjeron en pacientes que tienen situs
solitus. Otras arritmias también son reportadas, en el contexto de la progresiéon de
la enfermedad, disfuncion ventricular y dilatacién auricular que predisponen a este
tipo de arritmias, en nuestro estudio encontramos taquiarritmias en 6 pacientes de

los cuales en 2 se requirio estudio electrofisiol6gico para su control.

La mortalidad encontrada fue mayor a la encontrada en la literatura, 13 de 59
pacientes correspondiendo al 22%; el 38,4% de estas se produjeron en el
postquirdrgico, la causa mas frecuentemente reportada en la nota de egreso fue el

choque cardiogénico.
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15. CONCLUSIONES

Es una cardiopatia compleja, heterogénea, que se presenta con mayor frecuencia
en situs solitus, es mas frecuente en pacientes masculinos, las anomalias asociadas
y de las cuales depende su fisiopatologia son la comunicacion interventricular
perimembranosa y la estenosis pulmonar, estas influyen en la evolucion clinica de
los pacientes y de ser la repercusion hemodindmica significativa en edades
tempranas de la vida se asocian a peor prondstico vital.

El blogueo de la conduccidon atrioventricular completo espontaneo se produce en
pacientes con situs solitus al estar alterado el sistema de conduccién a nivel del
nodo atrioventricular. El bloqueo de la conduccion atrioventricular post quirtrgico se
produjo en su totalidad en pacientes que tuvieron correccidn anatomica, sin
embargo, también es posible su lesién en la via de correccion fisiolégica o en

cateterismos que incluyan la region del nodo A-V en el procedimiento.

La via ideal de tratamiento es la correccion anatomica, sin embargo, el paciente
tiene que cumplir con ciertas caracteristicas y pese a que las tenga el procedimiento
no esta exento de complicaciones y muestra mayor mortalidad respecto a la via
fisiologica, esta Ultima a pesar de tener menos complicaciones por ser un método
de menor complejidad tiende a progresar a falla ventricular sistémica con las
complicaciones acompafiantes. La probabilidad de supervivencia a 50 afios del
75%.
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